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Sarabutan 

Ketua Pengurus Pusat 
Ikatan Dokter Anak Indonesia 


Assalamualaikum wr. wb. 

Puji syukur kami panjatkan kepada Tuhan Yang Maha Kuasa karena atas berkat 
dan karunia-Nya maka Buku Ajar Neurologi Anak ini dapat diterbitkan tepat pada 
waktu penyelenggaraan KONIKA XI pada akhir abad XX dan menyongsong abad 
XXI yang disebut juga abad otak. Buku ini disusun oleh anggota Unit Kerja Koordi- 
nator Neiirologi Ikatan Dokter Anak Indonesia dan diharapkan dapat dipakai se¬ 
bagai bahan acuan bidang neurologi anak di semua pusat pendidikan Dokter 
Spesialis Anak di Indonesia. 

Isi buku ini sudah mencakup hampir semua penyakit/ kelainan neurologi anak 
yang sering ditemukan, sehingga dengan terbitnya buku ini diharapkan para Pe- 
serta ProgTam Studi limu Kesehatan Anak lebih mudah memahami berbagai 
masalah di bidang neurologi anak yang dihadapi dałam memenuhi objektif pen- 
didikannya. Buku ini juga dapat dipakai sebagai pegangan dasar oleh Peserta Pro¬ 
gram Dokter Spesialis Konsultan Neurologi Anak untuk mencapai objektifnya, dan 
dapat pula dipakai oleh dokter spesialis anak sebagai acuan bila menghadapi 
masalah neurologi anak dałam tugasnya sehari-hari. 

Akhimya saya ingin menyampaikan rasa bangga dan penghargaan kepada 
para penulis yang telah bersusah payah memberikan pengetahuan dan pengala- 
man termasuk hal baru dan penting yang sangat berharga dałam buku ini. Rasa 
bangga dan penghargaan juga disampaikan kepada para penyunting serta siapa 
saja yang berperan pada penerbitan buku ini karena berkat ketekunan kerja 
mereka maka buku ini dapat diterbitkan. 

Harapan kami semoga buku ini bermanfaat bagi kita semua dałam mengem- 
bangkan limu Neurologi Anak untuk meningkatkan kesehatan dan kesejahteraan 
anak Indonesia. 


Wassalamualaikum wr. wb. 


Ketua Pengurus Pusat Ikatan Dokter Anak Indonesia 


Noenoeng Rahajoe, Dr, SpAK 



Sambutan 

Ketua Hajelis Pembina dan Penilai 
Dokter Spesialis Ikatan Dokter Anak Indonesia 


Assalamuaiaikum wr. wb. 


Kami menyambut gembira terbitnya Buku Ajar Neurologi Anak ini, yang meru- 
pakan hampan kita, dan memang kita perlukan. Penerbito buku ajar dan semua 
subdisipiin ilmu yang disyaratkan dałam katalog IDA! 1990 oieh ^■nua Und Ke n a 
Koordinasi (UKK) sangat diperlukan dałam rangka standardisasi kunkulum p 
didikan dokter sjLsialis anak di seluruh Indonesia, temtama seteiah k.ta berhasr 
meiaksanakan Evaluasi Nasional disemua pusat pend.d.kan, Oieh kar “ a , ^ k ^ 
harapkan di waktu mendatang penerbitan buku ajar yang lam dapat diteruskan 
oieh UKK yang Iain sesuai dengan kesepakatan kita bersama pada rapat kerja 
MPFDS bersama UKK di Jakarta pada bulan Mei 1993. 

Kami mengharapkan kiranya buku ini dapat dipakai oieh para Peserta Program 
Dokter Spesialis Anak dan mahasiswa kedokteran di seluruh Indonesia sebaga. 
salah satu buku pedoman agar lebih mudah mengikub pendidikan. Peserta P 
gram Dokter Spesialis Konsultan Neurologi Anak juga dapat menggunakannya se- 
bagai ilmu dasar, dan dokter spesialis anak juga dapat memanfaatkannya sebagai 
rujukan bila menghadapi masalah neurologi anak, agar dapat member.kan pela- 
yanan dengan standar profesional terbaik. . . . , .. 

Kepada para pakar neurologi anak yang telah ikut berpartoipas, pada penulis- 
an dan penyuntingan buku ini, serta semua pihak yang telah berperan serta dałam 
penerbitan buku ini saya ingin menyampaikan selamat dan penghargaan y g 
sebesar-besamya. Saya yakin bahwa segala jerih payah mereka akan terbayar de¬ 
ngan dimanfaatkannya buku ini oieh semua mahasiswa dokter umum, peser 
program studi dokter spesialis, peserta program studi dokter spesialis konsultan 
neurologi anak dałam menjalankan tugasnya sehan-han. 

Semoga AUah swt. selalu memberkati kita semua. 

Wassalamualaikum wr. wb. 


Ketua Majelis Pembina dan Penilai 
Dokter Spesialis Ikatan Dokter Anak Indonesia 


Prof. Sofyan Ismael, Dr, SpAK 
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Kata Pengantar 


Puji syukur kami ucapkan kepada Tuhan Yang Maha Ku as a atas berkat dan 
karunia-Nva, sehingga Buku Ajar Neurologi Anak ini dapat terbit. Buku uu diler- 
bitkan deńgan tujuan untuk memenuhi buku wajib bagi Peserta Program Studi 
limu Kesehatan Anak bidang Neurologi Anak, di samping buku-buku lam yang 
dianjurkan. 

Kami telah berupaya agar isi buku ini cukup sebagai pegangan untuk Peserta 
Program Studi limu Kesehatan Anak, dengan mencakup hampir semua penyakit 
atau kelainan neurologi anak yang sering ditemukan, bahkan dapat pula dipakai 
oleh dokter spesialis anak yang ingin memperluas wawasannya di bidang neu¬ 
rologi anak. Buku ini juga dapat dipakai sebagai pegangan dasar oleh Peserta Pro¬ 
gram Studi Dokter Spesialis Konsuitan Neurologi Anak. 

Para penulis adalah anggota Unit Kerja Koordinasi (UKK) Neurologi Anak 
Ikatan Dokter Anak Indonesia (IDAI). Pada kesempatan ini kami ingin mengucap- 
kan terima kasih kepada seluruh para penulis seluruh anggota UKK Neurologi 
Anak IDAI, yang ditengah kesibukan masing-masing masih meluangkan waktu 
untuk menulis bab-bab dałam buku ini. Kepada semua pihak yang telah berpartist- 
pasi untuk menyelesaikan buku ini kami juga menyampaikan penghargaan dan 
terima kasih yang setinggi-tingginya. Kepada Badan Penerbit Ikatan Dokter Ana 
Indonesia kami juga menyampaikan ucapan terima kasih atas bantuan yang diberi- 
kan sehingga buku ini dapat terbit pada waktunya. 

Semoga buku ini bermanfaat bagi kita semua. 


TSS 

SI 
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Kata Pengantar Cetakan Kedua 


Satu tahun telah berlalu sejak buku ajar ini diterbitkan, dan temyata telah hnbis ter- 
jual. Mengingat masih banyaknya permintaan dan untuk mengisi kekosongan, 
maka buku ajar ini dicetak ulang. 

Isi buku ajar cetakan ke-2 ini tidak berbeda dengan cetakan pertama, hanya di- 
lakukan pembetulan/ralat yang salah cetak saja. 

Pada kesempatan ini kami ingin mengucapkan terima kasih kepada para pe- 
makai, para penulis, dan Badan Penerbit Ikatan Dokter Anak Indonesia. 

Semoga buku ini bermanfaat bagi kita semua. 


TSS 
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Pemeriksaan Neurologis pada Anak dan Bayi 


Taslim S. Soetomenggolo 


Riwayat Penyakit 

Riwayat penyakit diperoleh dengan wawancara, baik langsung dengan pasień 
(autoanamnesis) maupun dengan orangtua pasień atau sumber lain misalnya wali 
ataij pengasuh (aloanamnesis). Perhatian pertama ialah pada keluhan utama, 
karena biasanya diagnosis banding berdasarkan keluhan utama, yakni ke-luhan 
atau gejala yang menyebabkan pasień dibawa berobat. Setelah mengetahui keluhan 
utama barulah disusun riwayat perjalanan penyakit secara kronologis, rinci dan 
jelas mengenai keadaan kesehatan pasień sejak sebelum ada keluhan sampai pasień 
dibawa berobat. Dengan mengetahui perjalanan penyakit, mungkin akan terjawab 
pertanyaan apakah proses itu akut atau kronik, fokal atau umum, dan progresif 
atau statdk. 

Hal yang perlu diketahui umumnya terdiri atas: 

• lamanya keluhan (pada umur berapa keluhan itu mulai timbul) 

• bagaimana terjadinya: apakah mendadak, perlahan-lahan, terus-menerus, 
berupa serangan-serangan, hiiang timbul, berhubungan dengan waktu 

9 łokasi dan sifatnya: menetap ataukah menjalar atau menyebar 

• derajat dan perkembangannya: menetap, bertambah berat, atau berkurang 

• apakah ada gejala awalnya 

• untuk yang keberapa 

• apakah telah berobat, mendapat obat apa, apakah bertambah baik, menetap 
atau bertambah buruk 

• apakah dałam keluarga ada yang sakit seperti pasień 

Riwayat Kehamilan i bu 

Bagaimana kesehatan ibu waktu hamił, penyakit apa saja yang diderita? Perawatan 
antena tal oleh siapa? Apakah oleh dokter, bidan, dukun atau Iain-lain. Sełama 
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hamil apakah teratur melakukan perawatan antenatal? Obat apa saja yang dimi- 
num selama hamil? Apakah mempunyai kebiasaan merokok/ minum alkohol? Ba- 
gaimana kehamilan yang dahulu? Apakah kehamilan ini diharapkan, ataukah 
pemah akan digugurkan? Kapan hari pertama haid terakhir, dan kapan perkiraan 
kelahiran bayinya akan terjadi? 


Rlwayat Kelahiran 

Tanggal berapa, di mana (rumah, rumah bersałin atau rumah sakit), siapa pe- 
nolongnya? Bagaimana cara kelahirannya (spontan, dengan alat atau operasi Cae- 
sar), ganda atau bukan, bagaimana keadaan setelah lahir (kalau ada nilai Apgar), 
morbiditas apa yang terjadi? Berapa berat dan panjang lahir dan ukuran lingkar 
kepala. Berapa umur ibu waktu melahirkan, dan bagaimana keadaannya? 


Riwayat Pascalahir 

Apakah ada sianosis, kuning, kejang, anemia dan mfeksi? Berapa lama dirawat 
setelah lahir? 

Riwayat Penyakit Lamp.au dan Imunisasi 

Penyakit apa sajakah yang pernah diderita dan pada umur berapa? Apakah pemah 
sakit sampai dirawat di rumah sakit? Apakah pemah mengałami operasi, kecela- 
kaan/cedera? Apakah pernah tidak sadar? Apakah pemah menderita serangan ke- 
jnng, disertai demam/tidnk, berapa lama, bentuk serangannya bagaimana, keadaan 
setelah kejang bagaimana, berapa kali, dan kapan serangan yang pertama? Apakah 
sampai sekarang masih minum obat dan apa obatnya? Apakah pasień sudah di- 
imunisasi? Apa saja, dan bilamana dilakukan? 

Riwayat Perkembangan dan Pendidikan 

Pada umur berapa dapat tersenyum, tertawa keras, kata pertama, menyusun kali- 
mat dan bicara lancar, tengkurap, duduk sendiri, merangkak, berdiri pegangan, 
rambatan dan berjalan sendiri? 

Mengenai pendidikan perlu ditanyakan, sekarang sekolah kelas berapa, dan ba¬ 
gaimana prestasinya. Apakah selalu naik kelas, apakah ikut aktivitas ekstrakuriku- 
lar, apakah di sekolah mempunyai teman, dan apakah kelakuannya di sekolah 
berbeda dengan di rumah. 

Riwayat Keluarga 

Apakah dałam keluarga ada yang menderita kelemahan/lumpuh, kejang, tuli, 
buta, gangguan perkembangan, terbelakang dan gangguan pergerakan. 
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Observasi/Inspeksi 

Observasi tcrhadap pasień sudah dimulai bersama dengan anamnesis. Perhatikan 
aktivitas, mobilitas, koordinasi, perkembangan, komunikasi, reaksinya terhadap 
suara, kooperasi, dan perhatiannya. Anak yang agak besar pada waktu wawancara 
kadang-kadang ikut berbicara, sehingga pemeriksa sudah tahu adanya gagap, dis- 
artria, sengau, disfonia atau gangguan artikulasi. Perhatikan adanya pergerakan 
abnormal, tremor, lic, korea, atetosis, mioklonus, anggukan kepala, kedipan mata 
dan lirikan mata yang mendadak. Gerakan-gerakan tersebut mungkin tergolong 
epilepsi. Perhatikan kesadarannya, adanya kelainan kongenital, bentuk badan, wa- 
jah (fasies) yang khas, simetri badan, pigmentasi, keadaan kulit, serta perkembang- 
an kelamin. 

Pemeriksaan Fisis Umum 

Pemeriksaan Umum 

Pemeriksaan umum mencakup: 

• Berat dan tinggi badan, suhu badan dan tekanan darah 

• Lakukan pemeriksaan seluruhnya mulai dari kepala sampai anggota gerak 

• Kepala: bentuk, ukuran, sutura, ubun-ubun besar 

• Rambut: warna, distribusi 

• Mata: kelopak mata, sklera, konjungtiva, pupil, iris, jarak kedua pupil. Pada 
konjungtiva apakah terdapat telangiektasia. Kalau ada kemungkinan pasień 
menderita atnxin tclnngiccłnsin 

• Telinga: bentuk, posisi, lubang, dan pendengarannya 

• Hidung, rongga mulut dan farings: pergerakan lidah, langit-langit, gigi 

• Muka: penampilan muka (sindrom Down, hipotiroidi, penyakit metabolik) 

• Leher: pergerakannya 

• Dada, abdomen dan gemitalia apakah ada kelainan 

• Tulang belakang: bentuk dan fleksibilitas 

• Anggota gerak atas: lengan, tangan, jari, posisi 

• Anggota gerak bawah: tungkai, kaki, bentuk, posisi 

Pemeriksaan Neurologis pada Anak 

Kepala 

Pada penampakan umum, perhatikan apakah kepala terlihat makrosefali, mikro- 
sefali, atau kraniosinostosis. Apabiła tampak mencolok adanya vena-vena di 
kepala, kemungkinan anak tersebut menderita peningkatan tekanan intrakranial. 
Daerah oksiput yang datar menandakan kemungkinan terdapatnya keteriambatan 
perkembangan; bila daerah oksiput membonjol kemungkinan pasień menderita 
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sindrom Dandy-Walker. Pembesaran biparietal mungkin menandakan adanya he- 
matoma subdurai. Perkusi kepala yang menyebabkan rasa nyeri kemungkinan os- 
teomielitis lokal, dan kemungkinan berhubungan dengan abses otak. Terdapatnya 
tanda Mac Ewen (cracked-pot) disertai pelebaran sutura menunjukkan adanya pen- 
ingkatan tekanan intrakranial. Pengukuran lingkar kepala secara tepat dan serial 
dapat digunakan sebagai parameter adanya hidrosefalus atau mikrosefal. Keter- 
lambatan pertumbuhan kepala berarti gangguan pertumbuhan otak. 

Palpasi ubun-ubun merupakan cara yang sederhana untuk memperkirakan 
tekanan intrakranial. Pada keadaan normal ubun-ubun besar agak rata, dan pulsasi 
sukar diraba. Pada auskultasi kepala dapat ditentukan adanya bniit. Pemeriksaan 
dilakukan dengan pasień dałam posisi tegak, didengarkan di daerah kedua batok 
kepala, temporal, dan daerah belakang telinga atau mastoid. Bniit intrakranial 
spontan dapat ditemukan pada anak, tetapi lebih dari 80% ditemukan pada pasień 
dengan angioma, biasanya disertai thrill, lebih keras dan kasar. Bniit intrakranial 
juga ditemukan pada anemia, tirotoksikosis, meningitis, hidrosefalus dan beberapa 
trumor intrakranial (tidak harus vaskular). 


Saraf Otak 

Saraf otak ) (N. Olfaktorius) 

Uji penciuman (sensasi bau) dilakukan pada anak yang sudah berumur lebih dari 
5-6 tahun, dengan melakukan uji pada setiap lubang hidung secara terpisah (salah 
satu lubang hidung ditutup), dengan mata tertutup. Bahan uji yang paiing baik 
ialah bahan uji yang menimbulkan bau yang tidak merangsang dan sudah dikenal 
oleh pasień. Fungsi n. olfaktorius hilang pada trauma cribrifonn atau tumor di 
daerah bulbus olfaktorius. 

Saraf Otak II (N. Optikus) 

Uji saraf otak II terdiri atas uji ketajaman penglihatan, perimetri, dan pemeriksaan 
fundus (funduskopi). Uji ketajaman penglihatan secara kasar dilakukan dengan 
memperhatikan kemampuan pasień mengikuti muka seseorang, responsnya ter- 
hadap mimik seseorang, serta kemampuannya mengambil mainan dan mengikuti 
benda yang bergerak. 

Refleks kedip dan memejamkan mata bija ada benda yang mendadak bergerak 
ke arah mata menunjukkan visus baik, tetapi ini hanya terjadi pada anak yang su¬ 
dah berumur 1 tahun ke atas. Reaksi ini tidak timbul pada bayi yang ber-umur 4 
bulan ke bawah, dan timbul kira-kira pada 50% bayi norma! berumur 5 bulan. Uji 
penglihatan yang canggih dilakukan dengan alat evoked potentinł, yaitu visual cuokcd 
rcspotise (VER). Pemeriksaan perimetri dilakukan oleh ahli mata. 

Pemeriksaan funduskopi memerlukan oftalmoskop yang baik, ruang yang dapat 
dibuat gelap serta kesabaran pemeriksa. Untuk mengalihkan perhatian pasień 
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terhadap sinar, pasień diminta melihat gambar di dinding yang berlawanan dengan 
pasień. Pemeriksaan sebaiknya dilakukan tanpa midriatikum untuk melihat reaksi 
pupii. Kalau terpaksa (pupil pasień dałam keadaan miosis) dapat dipergunakan 
midriatikum setelah reaksi pupil diperiksa lebih dahulu. Mula-mula dipergunakan 
sinar redup pada oftalmoskop sambil dijelaskan kepada pasień mengenai cara pe¬ 
meriksaan. Setelah itu mulai dipergunakan lensa + 20 untuk memeriksa kornea dan 
lensa apakah terdapat ulserasi, opasitas, dan katarak. Kemudian pergunakan lensa 
0 pada oftalmoskop untuk memeriksa retina dan papila N. optikus. perhatikan 
fokus pada makula dan kelainan-kelainan makula dan sekitarnya. Perhatikan 
ukuran, pulsasi dan distribusi pembuluh darah retina, terdapatnya deposit abnor- 
mal, pigmentasi abnormal dan adanya pendarahan. 

Diperiksa papila N. optikus mengenai ukuran, warna, batas, dan keadaan seki- 
tamya. Papila normal berbentuk oval-elips, berwarna merah muda. Daerah tcmpo¬ 
rał lebih pucat daripada daerah nasal. Batasnya tegas, tetapi di daerah temporal 
lebih tegas dan kadang-kadang4i daerah nasal sedikit kabur. Pada papiledema ba- 
tas papil menjadi kabur, mula-mula di daerah nasal dan superior, bila lanjut baru 
di daerah temporal. Papil menjadi menonjol, hiperemik, dengan dilatasi vena yang 
berkelok-kelok disertai menghilangnya pulsasi vena, konstriksi arteri dan perdara- 
han. Perdarahan yang terjadi mula-mula di sekitar papil, berbentuk linear atau 
flame-shaped dan menyebar ke luar papil. Papiledema harus dibedakan dengan 
kelainan kongenital yang menyerupai papiledema dengan batas kabur tetapi tidak 
disertai dilatasi vena dan tidak hiperemik. Papiledema juga harus dibedakan de¬ 
ngan neuritis optika. Pada neuritis optika terdapat banyak eksudat pada papil, dan 
terdapat gangguan visus yang jelas. 

Pada atrofi optik primer papil tampak pucat dengan batas tegas, kapiler berku- 
rang dan ukuran pembuluh darah menjadi lebih kecil. Pada atrofi optik sekunder 
akibat papiledema atau neuritis optika, bentuk papil hampir sama dengan pada 
atrofi papil primer, tetapi tampak bekas-bekas kelainan semula, misalnya batasnya 
masih kabur dan terdapat sisa-sisa eksudat. 

SarafOtak III, IV, VI (Nn. Okulomotorius, Troklearis, dan Abdusen) 

Uji yang sederhana dan mudah dilakukan ialah uji gerakan kedua mata, uji akomo- 
dasi dan refleks cahaya. Pemeriksaan dilakukan dengan menggerakkan mainan, 
baterai atau alat pengukur lingkaran kepala yang digoyang-goyangkan ke samping, 
ke atas dan ke bawah di garis tengah, kemudian juga diagonal. Hal ini dilakukan 
juga pada masing-masing mata dengan menutup mata yang lain. 

Uji akomodasi dilakukan dengan menyuruh pasień melihat benda yang digerak- 
kan mendekat dan menjauh, diperhatikan pupil pasień apakah mengecil bila meli¬ 
hat dekat serta membesar bila melihat jauh. Uji diplopia dilakukan dengan cara 
menanyakan kepada pasień apakah melihat satu atau lebih mainan yang digerak- 
kan di depan pasień ke atas kiri, atas kanan, bawah kiri dan bawah kanan. 

Paralisis saraf o tak III akan menyebabkan mata yang terkena akan berdeviasi ke 
lateral bawah, ptosis, strabismus, diplopia, dilatasi pupil, serta hilangnya refleks 
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cahaya dan akomodasi. Paralisis saraf otak IV jarang terjadi; pada keadaan ini 
waktu pasień melihat ke bawah terjadi sedikit strabismus konvergens dan diplopia. 
Pasień tidak mampu melihat ke bawah, sehingga mengalami kesukaran waktu 
menuruni tangga, sering disertai kepala miring. Paralisis saraf otak VI paling sering 
terjadi, ditandai oleh strabismus konvergens dan diplopia. Ptosis kongenital sering 
ditemukan, dan diturunkan secara dominan. 
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Gambar 1-1 Gerakan bola mata dan 
modifikasi dari Menkes, 1995). 
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Saraf otak V (N. Trigeminus) 

N. trigeminus mempunyai fungsi motor dan sensori. Bagian motor mempersarafi 
pengunyah, yaitu maseter, pterigoid, dan temporalis. Bagian sensori mempersarafi 
daerah wajah dan setengah kulit kepala bagian depan. Cabang oftalmikus memper¬ 
sarafi kuadran atas, cabang maksilaris mempersarafi kuadran tengah, dan cabang 
mandibularis mempersarafi kuadran bawah. 

Pemeriksaan untuk kelainan saraf ini ialah uji perasaan (sensori) dengan meng- 
usapkan kapas, menggoreskan jarum dan benda-benda hangat atau dingin di 
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daerah wajah kuadran atas, tengah dan bawah. Uj* lain iaiah terhadap refleks kor- 
nea dan rahang. Uji refleks komea dilakukan dengan kain kasa atau kapas yang 
bersih yang disentuhkan pada komea pasień, bila saraf otak V intak, maka mata 
akan berkedip. Refleks rahang (jaw jerty dilakukan dengan menyuruh pasień mem- 
buka mulut sedikit, kemudian letakkan jari di tengah-tengah dagu pasień. Ketuklah 
jari tersebut dengan jari tangan Iainnya atau dengan pengetuk refleks, normal dagu 
akan terangkat. Lesi saraf otak V unilateral akan menyebabkan rahang miring ke 
sisi yang paretik, hal ini disebabkan oleh karena kelemahan ipsilateral otot pteri- 
goid. Perlu diingat bahwa uji perasaan (sensori) sukar dilakukan pada anak, yang 
mudah dilakukan iaiah uji refleks komea. 

Saraf Otak VII (N. FasiaUs) 

Parasis N. VII perifer menyebabkan pasień tidak dapat mengerutkan dahi ke atas, 
tidak dapat memejamkan mata, dan tidak dapat menaikkan sudut mulut pada sisi 
saraf yang paresis. Pada tipe sentral hanya terkena otot-otot wajah bagian bawah, 
sehingga sudut mulut turun ke bawah, lipatan naso-Iabialis mengurang atau 
menghilang, dan fisura palpebra bertambah. Otot dahi yang mendapat persarafan 
bilateral tidak terkena. Perasaan (sensori) pengecap di daerah dua pertiga iidah 
bagian depan juga terganggu. 

Pemeriksaan untuk saraf otak VII dilakukan dengan menyuruh pasień terse- 
nyum, meringis, bersiul, membuka dan memejamkan mata, serta refleks kornea 
dan uji pengecap (sensori pengecap). Bila terdapat paresis N. VII, akan terlihat mu¬ 
lut pasień mencong ke sisi yang sehat, dan mata pada sisi lesi tidak dapat menutup 
dengan rapat (lagoftalmos). Uji sensori pengecap dilakukan dengan meminta 
pasień menjulurkan Iidah, pemeriksa memegang ujung Iidah dengan kain kasa dan 
meletakkan gula atau garam atau asam sitrat atau kina. Lidah harus tetap di luar 
sampai uji sensori pengecap selesai, dan pasień diminta menyebutkan bahan uji 
yang digunakan dengan mata tertutup. 

Saraf Otak VIII (N. Akustikus) 

Saraf otak ini terdiri atas N. koklearis untuk pendengaran dan N. vestibularis untuk 
keseimbangan. Uji pendengaran sebenarnya sudah dapat dilakukan pada waktu 
wawancara, yaitu reaksi pasień terhadap suara. Pada anak kecil uji pende-ngaran 
dapat pula dilakukan dengan bel, pada anak besar dengan diminta menirukan bisi- 
kan, bunyi jam atau dengan garpu tala. Alat uji pendengaran yang paling akurat 
adalah dengan alat evoked potential yaitu brainstem auditory-evoked potential (BAEP). 
Uji pendengaran dilakukan bergantian pada kedua telinga. 

Uji keseimbangan pada bayi dapat dilakukan dengan memegang pasień vertikal 
berhadapan dengan pemeriksa, kemudian diputar beberapa kali searah jarum jam, 
dan berlawanan arah jarum jam. Perhatikan matanya, pada bayi normal matanya 
melirik ke arah putaran diikuti dengan nistagmus cepat kembali. Pada waktu pu- 
taran dihentikan akan terjadi sebaliknya. 
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Uji keseimbangan juga dapat dilakukan dengan uji kalorik. Pasień dibaringkan 
telentang, dan kepala difleksikan 30*, kemudian 10 ml air es disemprotkan ke da¬ 
łam łiang telinga selama 30 detik, maka pada anak sadar akan terjadi nistagmus ka- 
sar ke arah telinga yang diuji tanpa deviasi mata. Pada pasień dengan kesadaran 
menurun akan terjadi deviasi mata ke yang sisi sama dan nistagmus ke kontrala- 
teral. Pada pasień dengan koma akan terjadi deviasi tonik ke sisi sama tanpa nistag¬ 
mus, dan pada koma yang dałam tidak ada perubahan pada mata sama sekali. Uji 
kalorik tidak boleh dilakukan pada pasień dengan perforasi membran timpani, dan 
pada telinga dengan sumbatan serumen, harus dibersihkan lebih dahulu. Uji 
kalorik dilakukan bergantian pada kedua telinga. 

Saraf Otak IX (N. Glosofaringeus) 

Pemeriksaan saraf otak ini ditujukan untuk menilai kelainan yang timbul, berupa: 

• hilangnya refleks muntah (gag rcf1cx) 

• disfagia ringan 

• hilangnya sensori pengecap (dengan uji pengecap) 

• deviasi uvula ke sisi yang baik 

• hilangnya sensori pada farings, tonsil, tenggorok bagian atas dan lidah 
bagian belakang 

• hilangnya konstriksi dinding posterior farings saat bersuara M ah" 

• hipersalivasi 

Saraf Otak X (N. Vagus) 

Gangguan saraf otak ini berupa gangguan motor, sensori dan vegetatif. Gangguan 
motor berupa afonia (suara menghilang), disfonia (gangguan suara), disfagia (kesu- 
karan menelan, biasanya kaiau minum kembali melalui hidung), spasme esofagus, 
paralisis palatum mole (refleks muntah negatif dan palatum sisi yang sakit tidak 
dapat terangkat pada waktu bersuara). Gangguan sensori berupa nyeri dan parest- 
esia pada farings dan larings, batuk, sesak napaś dan pseudoasma. Gangguan vege- 
tatif berupa bradikardia, takikardia, dan dilatasi lambung. 

Saraf Otak XI (N. Aksesorius) 

Pemeriksaan untuk kelainan saraf ini ialah uji kemampuan untuk mengangkat 
bahu dan memutar kepala melawan tahanarn-pemeriksa. Pasień tidak dapat meng¬ 
angkat bahu yang terkena, dan tidak mampu memutar kepala ke sisi yang sehat. 
Perhatikan bahu yang terkena tampak lebih rendah, serta terdapatnya atrofi m. 
stemokleidomastoideus. 

Saraf Otak XII (N. Hipoglosus) 

Pemeriksaan untuk kelainan saraf ini ialah uji untuk menilai kekuatan lidah dengan 
menyuruh pasień menyorongkan ujung lidah ke tępi pipi kanan dan kiri melawan 
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tahanan jari tangan pemeriksa. Perhatikan deviasi lidah pada waktu dijulurkan, li- 
dah akan deviasi ke sisi lesi dan lidah juga tampak atrofi disertai tremor. 


Sistem Motor 

Sebelum melakukan pemeriksaan forma! perhatikan posturnya pada waktu berdiri, 
perhatikan jalannya, larinya, pada waktu bermain pasień disuruh mer.gambil bola. 
Dari pengamatan ini sudah dapat diambil kesimpulan keadaan motornya 

Evaluasi sistem motor pada anak usia sekolah dapat dilakukan sccara forma!, 
dan biasanya cukup pada otot proksimal dan distal anggota gerak atas dan bawah. 
Uji kekuatan otot hanya dapat dilakukan pada anak yang sudah dapat mengerja- 
kan instruksi pemeriksa dan kooperatif. Pada bayi dan anak yang tidak kooperatif 
hanya dapat dinilai kesan keseluruhan saja. Anak yang diperiksa dałam posist 
duduk dengan tungkai bawah tergantung. la diminta untuk menggerakkan ang¬ 
gota badan yang diuji dan pemeriksa menahan gerakan-gerakannya (kekuatan ki- 
netik), dan setelah itu disuruh menahan anggota badan yang diuji tetap di 
tempatnya dengan kekuatan terhadap gerakan-gerakan yang dilakukan pemeriksa 
(kekuatan sta tik). 

Penilaian derajat kekuatan otot ini bermacam-macam. Ada yang menggunakan 
nilai 100% sampai 0%, ada yang menggunakan hu ruf (N = nonv.nl; G = gnoił, r = fair, 

P = poor ; T = tracę dan O = zero), ada yang menilai dengan angka 5 sampai 0. 

5 = normal 

4 = dapat menggerakkan sendi dengan aktif untuk menahan berat dan melawan . 
tahanan secara simultan 

3 = dapat menggerakkan anggota gerak untuk menahan berat, tetapi tidak dapat 
menggerakkan anggota badan untuk melawan tahanan pemeriksa 

2 = dapat menggerakkan anggota gerak, tetapi tidak kuat menahan berat dan ti¬ 
dak dapat melawan tahanan pemeriksa 

1 = terlihat atau teraba ada getaran kontraksi otot, tetapi tidak ada gerakan ang¬ 
gota gerak sama sekali 

0 = paralisis, tidak ada kontraksi otot sama sekali 

Pemeriksaan kekuatan otot biasanya dilakukan pada anggota gerak, misalnya 
disuruh mengangkat bahu sambil ditekan pada bahu yang sama, kemudian ditekan 
bahunya dan anak disuruh menahan. Cara lain dapat pula anak diajak berjabat tan¬ 
gan dan disuruh pronasi dan supinasi sambil ditahan. Demikian pula dengan ang¬ 
gota gerak yang lain. Pada uji ini kekuatan otot yang diperiksa harus selalu 
dibandingkan dengan kekuatan otot analognya yang kontralaterał. 

Tonus otot diperiksa dengan manipulasi sendi besar dan ditentukan derajat ta- 
hanannya. Pada bałita dan bayi uji tonus otot dengan cara pronasi dan supinasi 
pergelangan tangan, fleksi dan ekstensi siku, dan dorsofleksi dan plantar fleksi per- 
gelangan kaki, dapat pula dengan memegang otot yang diperiksa. 
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Gambar 1-2. Tanda pronator pada pasień dengan hipotonia pada lengan kanan. 

(Dikutip dengan modifikasi dari Menkes. 1995). 

Uji hipotonia yang sensitif pada anggota gerak atas iaiah dengan tanda prona¬ 
tor, yaitu pasień diminta angkat tangan, maka akan terjadi hiperpronasi ke arah 
luar telapak tangan yang hipotonia disertai fleksi pada siku (Gambar 1-2). 

Paresis dan paralisis 

Paresis iaiah kelumpuhan otot yang tidak sempurna (incomplete paralysis). Baik pa¬ 
resis maupun paralisis dapat bersifat flaksid atau spastik. Pada paresis/paralisis 
flaksid otot tidak dapat mempertahankan tonus dan posisi yang normal. Flaksiditas 
pada umumnya menunjukkan lesi lower motor neuron dan terdapat pada penyakit 
poliomielitis, amiotonia kongenital, miastenia atau cedera medula spinalis. Perlu di- 
ingat bahwa paralisis tipe upper motor neuron akan menunjukkan flaksiditas lebih 
dahulu sebelum terjadi spastisitas. Karena itu bayi baru lahir dengan kerusakan 
otak mungkin tampak flaksid terlebih dahuliT, dapat sampai 6 bulan sebelum spas¬ 
tisitas nyata. Flaksiditas pada umumnya disertai dengan menurunnya refleks. 

Paresis/paralisis spastik ditandai oleh tonus otot yang meningkat dengan kon¬ 
tra ks i yang berlangsung lama, disertai dengan refleks yang meningkat serta refleks 
patologis. Kelatnan ini akibat lesi upper motor neuron. 

Kelumpuhan pada satu sisi tubuh dan anggota gerak yang dibatasi oleh garis 
tengah di depan dan di belakang disebut sebagai hemiparesis atau hemiparalisis 
(hemiplegia). Hemiplegia alternans (paralisis menyilang) yaitu kelumpuhan 1 saraf 
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otak atau lebih ipsilateral disertai kelumpuhan lengan dan tungkai kontralateral. 
Diplegia menunjukkan kelumpuhan dua anggota gerak yang berhubungan, bia- 
sanya kedua anggota gerak bawah, tetapi dapat pula kedua anggota gerak atas. 
Paraplegia menyatakan kelumpuhan afiggota gerak bawah. Kelumpuhan keempat 
anggota gerak disebut tetraparesis atau tetraparalisis (tetraplegia). 

Uji Koordinasi 

Terdapatnya gangguan koordinasi sebenarnya sudah dapat terlihat pada waktu 
anak meraih mainan, waktu merobek kertas, mengikat tali sepatu atau mengan- 
cingkan baju. Untuk anak yang sudah mengerti, uji koordinasi dapat dilakukan 
dengan uji jari ke hidung atau tumit ke tulang kering. 

Pada uji jari ke hidung, anak disuruh melihat contoh lebih dahulu, kemudian 
disuruh melakukannya sendiri, yaitu disuruh meluruskan satu tangan (abduksi), 
kemudian disuruh menyentuh ujung hidungnya dengan jari tangan yang baru dilu- 
ruskan tadi, kemudian ganti dengan tangan yang lain. Uji mula-mula dilakukan 
dengan mata terbuka, kemudian dengan mata tertutup. Pada gangguan koordinasi 
kasar pada kelainan serebelum sudah terlihat pada uji dengan mata terbuka, yaitu 
tidak dapat menyentuh ujung hidung dengan tepat. Pada gangguan ringan seperti 
pada kelainan kolumna posterior medula spinalis, kesalahan baru terlihat pada uji 
dengan mata tertutup. Tetapi perlu diingat bahwa koordinasi haius baru berkem- 
bang baik pada anak yang telah berumur 4-6 tahun, sehingga pada anak yang kecil 
dapat menyentuh 1-2 inci dari ujung hidung masih dianggap normal. Pada uji tu¬ 
mit ke tulang kering, setelah diberi contoh, anak disuruh meletakkan tunut kaki ke 
atas tulang kering tungkai lainnya, dan sebaliknya. Uji ini juga dikerjakan dengan 
mata terbuka dan tertutup. 

Pada uji Romberg pasień disuruh berdiri pada kedua kakinya yang dirapatkan 
sambil menutup mata. Uji positif apabila pasień kemudian bersandar atau jatuh ke 
satu sisi. Pada kelainan/lesi satu sisi serebelum pasień akan jatuh ke sisi lesi. Pada 
lesi serebelum di daerah tengah akan menyebabkan pasień jatuh ke belakang atau 
depan. Pada kelainan di serebelum uji Romberg akan positif baik dengan mata ter¬ 
buka maupun tertutup, sedangkan pada kelainan kolumna posterior medula spina¬ 
lis hanya positif pada tutup mata. Pada pasień dengan gangguan koordinasi baik 
karena kelainan serebelum maupun karena kelainan sensori (kolumna posterior 
medula spinalis) akan mengalami ataksia. 


Pemeriksaan Sensori 

Pemeriksaan sensori yang tepat sangat sukar dilakukan pada anak, dan pada bayi 
atau toddler hampir tidak mungkin dapat dilakukan. Pada anak yang berumur 6 ta¬ 
hun ke atas baru dapat dilakukan uji sensibilitas yang sebenarnya. Sebelum dilaku¬ 
kan pemeriksaan yang sebenarnya, ditunjukkan lebih dahulu cara yang akan 
dikerjakan kepada pasień. 
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Uji Sentuhan 

Sepotong kain atau kapas disentuhkan pada kulityang diperiksa dan anak disuruh 
menjawab apakah terasa sentuhan. 

Uji Rasa Nyeri 

Pemeriksaan dilakukan dengan mempergunakan jarum yang tajam dan tumpul. 
Ditunjukkan lebih dahulu dengan mata pasień terbuka dan anak diminta membe- 
dakan ujung jarum tajam dan tumpul. Setelah itu anak disuruh menutup mata, ke- 
mudian uji dilakukan di kulit tangan, kaki, pipi, rahang, dan anak kembali disuruh 
membedakan ujung jarum yang tajam dan tumpul. 

Uji Rasa Vibrasi 

Uji dilakukan dengan garpu tala yang bergetar yang ditempelkan pada sendi jari, 
ibu jari kaki, serta maleolus lateral dan medial. Pasień boleh membuka mata, tetapi 
tidak boleh melihat, kemudian ditanyakan apakah terasa ada getaran. 

Uji Posisi 

Sambil menutup mata, anak disuruh mengatakan apakah jari tangan/kakinya 
digerakkan ke atas atau ke bawah. 

Uji Stereognosis 

Dengan mata tertutup pasień, diminta menebak benda yang sudah dikenal yang 
diletakkan di tangannya, misalnya kain, kancing baju, kunci atau peniti. Pasień 
mengenal benda tersebut dari ukurannya, kelenturannya dan bentuknya. Kalau 
stereognosis negatif disebut asterognosis yang biasanya berhubungan dengan 
adanya lesi di daerah Iobus parietalis. 

Uji Grafestesia 

Setelah pasień diberi contoh dengan mata terbuka, kemudian pasień disuruh menu¬ 
tup mata, setelah itu digoreskan angka, huruf atau simbol yang dikenal pasień di 
telapak tangan atau lengan bawah pasień, dan pasień diminta menebaknya. Apa- 
bila tidak dapat menebak disebut disgrafestesia. 

Pemeriksaan Refleks 
Refleks superfisial 

Refleks dinding abdomen diperiksa dengan menggores kulit abdomen dengan 4 
goresan yang membentuk segi empat (belah ketupat) dengan titik-titik sudut di 
bawah xifoid, di atas simpisis dan kanan kiri umbilikus. Umbilikus akan bergerak 
pada tiap goresan. Pada bayi kurang dari 1 tahun refleks ini belum ada; pada anak 
dengan poliomielitis atau anak dengan lesi sentral atau piramidal refleks ini negatif. 
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Refleks kremaster diperiksa dengan menggores kulit paha bagian dałam. Dałam 
keadaan normal testis akan naik di dałam kanalis inguinalis. Refleks kremaster 
yang negatif terdapat pada lesi medula spinalis misalnya poliomielitis. Pada bayi 
normal di bawah 6 bulan dan anak di atas 12 tahun refleks ini dapat negatif. 

Refleks Tendon Dałam 

Refleks tendon dałam biasanya diperiksa pada tendon biseps, triseps, patela dan 
Achilles. Pada refleks biseps akan terjadi flcksi sendi siku bila tendon biseps 
diketuk; pada refleks triseps terjadi ekstensi sendi siku bila tendon triseps diketuk. 

Refleks patela (knee jerk) diperiksa dengan mengetuk tendon patela, normal akan 
terjadi ekstensi sendi lutut. Pada refleks Achilles terjadi fleksi plantar kaki biła ten¬ 
don Achilles diketuk. Pemeriksaan harus dilakukan deng-an pasień dałam keadaan 
santai, lebih baik bila dokter mengajak bicara pasień agar ia tidak menyadari pe¬ 
meriksaan. Pada bayi dan anak kecil ketukan cukup dilakukan dengan jari tangan, 
pemukul refleks hanya dipakai pada anak besar. Dibandingkan refleks kanan dan 
kiri. Refleks tendon dałam akan meninggi pada lesi upper motor neuron, hipertiroid- 
isme, hipokalsemia atau tumor batang otak. Hiporcfłeksi terjadi pada lesi Icnocr mo¬ 
tor neuron, sindrom Down, malnutrisi dan beberapa kelainan metabolik. 


Refleks Patologis . 

Terdapat pelbagai perasat untuk memeriksa terdapatnya refleks patologis, tetapi 
hanya dikemukakan yang sering dilakukan pada bayi dan anak. Refleks Babiński 
dilakukan dengan menggores permukaan plantar kaki, mulai dekat tumit ditarik ke 
atas sepanjang sisi lateral telapak kaki dan menyilang ke medial seperti pada gam- 
bar. Biła positif akan terjadi reaksi berupa ekstensi ibu jari kaki disertai dengan 
menyebarnya jari-jari kaki yang Iain (Gambar 1-3). Refleks ini nornial pada bayi 
sampai umur 18 bulan, bila masih terdapat pada umur 2-2 1/2 tahun, mungkin ter¬ 
dapat lesi piramidal. 

Refleks Oppenheim dilakukan dengan menekan tulang kering dengan jari-jari 
dan digeser ke arah bawah, dan apabiła positif akan terjadi reaksi seperti refleks 
Babiński. Refleks Chaddock dilakukan dengan menggores bagian lateral kaki, dan 
reaksi positif seperti refleks Babiński. Refleks Gordon dilakukan dengan memencet 
betis, dan reaksi positif seperti refleks Babiński. 

Refleks Hoffmann dilakukan dengan menyentil kuku (falang terakhir) jari kedua 
atau ketiga pasień ke bawah. Bila positif akan terjadi fleksi ibu jari dan jari ketiga 
atau kedua. Tanda Hoffmann juga menunjukkan terjadinya lesi piramidal (upper 
motor neuron), tetapi tanda ini juga terdapat pada pesien tetani. 

Klonus pergelangan kaki diperiksa dengan melakukan dorsofleksi kaki pasień 
dengan cepat dan kuat, ditahan sebentar sementara sendi lutut diluruskan dengan 
tangan lain pemeriksa yang diletakkan pada fosa poplitea (Gambar 1-4). 
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Gambar 1-3. Refleks Babiński dilakukan dengan menggores bagian lateral tela- 
pak kaki dan posterior ke anterior. 



Gambar 1-4. Pemeriksaan klonus pergelangan kaki (ankle clonus). Bila klonus 
positif akan terjadi gerakan fleksi dan ekstensi kaki secara terus menerus dan 
cepat 
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Klonus patela adalah gerakan patela naik turun dengan cepa U timbul bila patein 
di teka n kuat-kuat dan cepat, semcntara tungkai dałam kcadaan ekstensi dan lemns. 
Klonus patela juga dapat ditimbulkan dengan cara fleksi pada lutut, sntu tangan 
pemeriksa memegang tungkai di atas .lutut, tangan iain di bawah lutut (distal lu¬ 
tut), kemudian tangan yang distal digerakkan secara cepat ke arab proksimal, maka 
akan teraba atau terlihat kontraksi dan relaksasinya tungkai. Klonus sering menyer- 
tai setiap keadaan dengan hiperrefleksi dan refleks patologis 


Tanda Chvostek (Tanda Tetani) 

Terdapatnya tetani dapat diperiksa dengan melakukan pengetukan di depan 
telinga, daerah keluarnya N. fasialis, dengan jari atau pengetuk refleks. Tes disebut 
positif apabila lerdapat kontraksi sebagian atau seluruh otot yang dipersarafi olch 
N. fasialis ipsilateral. Dapat pula dibuat dcrajat positifnya, positif ringan apabila 
ada getaran ringan sudut muiut atau bibir atas, positif sedang bila ada gerakan 
cuping hidung dan seluruh sudut muiut, positif kuat (maksima!) apabila ada kon¬ 
traksi seluruh otot dahi, kelopak mata dan pipi. 

Tanda Rangsang Meningeal 

Terdapatnya rangsang meningeal dapat diperiksa dengan bebe rapa perasab.antaia 
lain pemeriksaan kaku kuduk, tanda Brudziński !, Brudziński 11 dan Kernig. jangan 
dikacaukan perasat-perasat tersebut dengan refleks patologis yang menunjukkan 
terdapatnya Icsi upper motor neuron. 

Kaku kuduk (michnl rigidity). Bila Icher ditekuk secara pasif terdapat tahanan, 
sehinggga dagu tidak dapat menempel pada dada, maka dikatakan kaku kuduk 
positif (Iihat Gambar 1-5). Tahanan juga terasa apabila leher dibuat hiperektensi di- 
putar atau digerakkan ke samping. Kadang-kadang kaku kuduk disertai dengan 
hiperekstensi tulang belakang, keadaan ini disebut opistotonus. 

Di samping menunjukkan adanya rangsang meningeal (pada meningitis), kaku 
kuduk juga terdapat pada tetanus, abses retrofaringeal, abses peritonsilar, ensofali- 
tis virus, keracunan timbal, dan artritis reumatoid, tetapi pada meningitis (rangsang 
meningeal) pemeriksaan kaku kuduk cukup dengan menekuk leher ke depan dan 
ke belakang. 

Tanda Brudziński I (Brudzinski’s Neck Sign) 

Letakkan satu tangan pemeriksa di bawah kepala pasień dan tangan lainnya di 
dada pasień untuk mencegah agar badan tidak terangkat, kemudian kepala pasień 
difleksikan ke dada secara pasif (jangan dipaksa). Bila terdapat rangsang meningeal 
maka kedua tungkai bawah akan fleksi pada sendi panggul dan sendi lutut (Gam¬ 
bar 1-6). 





Gambar 1-5. Cara pemeriksaan kaku kuduk 



Gambar 1-6. Cara pemeriksaan tanda Brudziński I. 
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Tanda Brudziński II (Brudzinski's Contralateral Leg Sign) 

Fleksi tungkai pasień pada sendi panggul secara pasif akan diikuti oleh fleksi 
tungkai lainnya pada sendi panggul dan sendi lutut. Hasil akan lebih jelas apabila 
pada waktu fleksi panggul, sendi lutuftungkai lain dałam keadaan ekstensi (Gam- 
bar 1-7). 


Tanda Kern ig 

Pemeriksaan tanda Kemig ini ada bermacam-macam cara, tetapi yang biasa diper- 
gunakan ialah pada pasień dałam posisi telentang dilakukan fleksi tungkai atas te- 
gak lurus, kemudian dicoba meluruskan tungkai bawah pada sendi lutut. 

Dałam keadaan normal tungkai bawah dapat membentuk sudut lebih dari 135 0 
terhadap tungkai atas (Gambar 1-8). Pada iritasi meningeal ekstensi lutut secara 
pasif ini akan menyebabkan rasa sakit dan tcrdapat hambatan. Pemeriksaan ini su- 
kar dilakukan pada bayi di bawah umur 6 bulan. 


Fungsi Kognitif 

Evaluasi fungsi kognitif merupakan bagian pemeriksaan neurologis yang penting 
pada anak dengan perkembangan terlambat, dan anak dengan kecerdasan normał 
tetapi sekolahnya gagal. Perkembangan bahasa adalałi suatu petunjuk yang pen¬ 
ting tentang perkembangan mental secara keseluruhan termasuk fungsi kognitif. 

Uji untuk anak prasekolah ialah skala Stanford Binet dan Wechsler Preschool and 
Primary Scalę of Imelligence (WPPSI), sedangkan untuk anak usia sekolah digu- 
nakan Wechslcr Imelligence Scalę For Children (Rmsed) (WISC-R). 


Pemeriksaan Neurologis Setelah Masa Neonatal 
Sampai Umur 2 Tahun 

Berdasarkan pengalaman pribadi pemeriksa mempunyai cara sendiri-sendiri da¬ 
łam melakukan pemeriksaan pasień, tetapi biasanya terdiri atas beberapa tahap. 

Tahap Pertama 

Pada tahap pertama ialah observasi/inspeksi. Sebenamya observasi ini sudah da¬ 
pat dilakukan bersamaan pada waktu wawancara mengenai riwayat penyakit. 
Pada waktu observasi pasień tetap dipangkuan orangtuanya dengan pakaian di- 
buka, hanya tinggal pakaian dałam atau popok. Pada waktu observasi sudah dapat 
dilihat adanya kelainan sebagian saraf otak, kelainan wajah, adanya deformitas 
kepala, leher, adanya gerakan dan kekuatan simetris anggota gerak dan kelainan 
postur. Pada observasi ini pemeriksa tidak boleh kasar, harus tersenyum dan bicara 
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Gambar 1-7. Tanda Brudziński II. 



Gambar 1-8. Cara pemeriksaan landa Kernig. 


lembut kepada pasień, jangan menggunakan alat-alal yang membuał pasień łakut. 
Observnsi harus sistematis jangan ada yang lerlewat, dan pemeriksaan selanjutnya 
adalah pada kepala, saraf otak, motor dan uji sensori. 
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Kepala 

Pada pemeriksaan kepala yang diperhatikan ialah sutura dan ubun-ubun yang da- 
pat diperiksa dengan palpasi. Tentukan adanya sinostosis sutura, pelebaran sutura, 
ubun-ubun membonjol, bentuk kepala tidak biasa: trigonosefali, dolikosefali, braki- 
sefali atau plagiosefali. Bila pasień kooperatif ukur lingkaran kepala, kalau meia- 
wan tunda sampai belakangan. Ukuran lingkar kepala dibandingkan dengan stan- 
dar norma!. Bila dicurigai adanya hidrosefalus lakukan pemeriksaan ultrasonograf! 
atau tomografi komputer atau niagticłic rcsonancc imaging = MR/. Tentukan adanya 
massa abnormal di bawah skalp, dan adanya asimetri pada kepala. 

Lakukan auskultasi untuk menentukan adanya bntił yang tidak biasa di dałam 
otak. Bntił dałam otak biasa ditemukan pada anak, tetapi bntił asimetri dan yang 
dapat dihilangkan dengan menekan a. karotis sering patologis. 

Saraf Otak 

Pemeriksaan fungsi saraf otak pertama-tama dapat dilakukan pada waktu obser- 
vasi, kemudian dilakukan seperti pada pemeriksaan neurologis pada anak. Dengan 
menggunakan benda yang terang dapat dinilai gerakan bola mata, adanya nistag- 
mus dan strabismus. Pada pasień yang kooperatif apabila diperlihatkan benda 
yang terang tidak tertarik, kemungkinan pasień tersebut menderita gangguan visus 
atau terbelakang. Mata yang berputar-putar dan diskonjugat menunjuk.kan adanya 
gangguan visus. Stimulasi bersamaan pada kedua mata dengan dua buah benda 
yang terang menyebabkan pasień melihatdari satu benda ke benda yang lain, kalau 
gagal molihat salah satu benda menunjukkan hemianopsia sisi yang sama. 

Dengan senter kecil dapat ditentukan adanya reaksi pupil dan anisokoria. Sebe- 
lum senter diarahkan ke mata pasień dicoba lebih dahulu ke tangan atau pcrut 
pasień, sehingga pasień tidak merasa takut dan merasa aman. Pada pemeriksaan 
mata ini sekalian perhatikan adanya asimetri fisur palpebra, katarak, telangiektasia 
konjungtiva, koloboma iris, ptosis, proptosis, dan kelainan Ietak pupil. 

Perhatikan pergerakan wajah pada waktu tersenyum, tertawa, perhatikan li- 
patan nasolabialis, fisura palpebra dan otot-otot dahi untuk menentukan kelainan 
saraf otak VII jenis perifer atau sentral. Perhatikan refleks menghisap dan refleks 
rooting, juluran Iidah, perhatikan pada Iidah adanya atrofi dan posisinya, dan per¬ 
hatikan adanya ngiler. 

Uji pendengaran dapat dilakukan dengan bel atau bunyi-bunyian; pasień yang 
pendengarannya baik akan menoleh ke arah bunyi dan menghentikan aktivitasnya. 
Hati-hati jangan salah dengan reaksi karena penglihatan. Apabila pasień tidak be- 
reaksi terhadap bunyi-bunyian tadi harus dilakukan pemeriksaan audiometri dan 
auditory-cuoked respottse. 

Evaluasi Motor 

Observasi paling penting, perhatikan simetri gerakan lengan dan tungkai, dan per¬ 
hatikan pula perbedaan besar dan panjang otot Penggunaan terutama hanya 
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sebelah tangan perlu diperiksa Iebih teliti termasuk pergerakan kaki, mungkin 
menderita hemiparesis sisi lain. 

Evałuasi tonus dan tahanan otot dapat dilakukan dengan menggoyang dan 
menggerakkan tungkai dan lengan pada sendi-sendi dałam keadaan pasień tenang. 
Dilakukan fleksi, ekstensi, pronasi dan supinasi pada sendi-sendi, maka dapat 
diketahui adanya spastisitas atau rigiditas, dan tonus otot meninggi atau menurun. 
Pergerakan terbatas juga dapat disebabkan kontraktur pada sendi. 

Pada pasień dengan hemiparesis jenis uppcr motor neuron akan terlihat 
pergerakan anggota gerak yang terkena berkurang, fleksi lengan pada siku, tangan 
tetap mengepal dan ibu jari adduksi pada telapak tangan. Dengan menggunakan 
mainan atau benda yang menarik pada pasień yang kooperatif dapat dievaluasi 
kekuatan anggota gerak, keterlambatan pergerakan dan terdapatnya kelainan 
koordinasi. 

Pada pasień yang dapat memegang benda kemudian memegang benda tersebut 
di depan wajahnya, dapat memindahkan benda dari satu tangan ke mulutnya, kon- 
trol motornya baik. Bayi berumur 4-5 bulan dapat memegang benda dengan selu- 
ruh tangannya, umur 7 bulan dapat memegang dengan ibu jari dan 2 jari yang lain, 
dan pada umur 9-11 bulan dapat memegang benda dengan ibu jari dan jari telunjuk 
(pinccr grnsp). Pnlmnr grnsp rcflcx menghilang pada umur 3-6 bulan, apabila setelah 
umur 6 bulan masih tetap ada mungkin ada kelainan pada traktus kortikospinal. 
Pada waktu memeriksa juga sekalian perhatikan adanya malformasi kongenital 
pada jari dan tangan. Pada pemeriksaan panggul perhatikan adanya spastisitas dan 
subluksasi. Pada pemeriksaan tungkai perhatikan simetri dan tonus seperti pada 
lengan dengan menggoyang dan menggerakkan sendi panggul, lutut dan pergelan- 
gan kaki. 

Refleks tendon dałam meninggi mungkin kelaianan uppcr motor neuron unit, se- 
dangkan refleks tendon dałam menghilang mungkin kelainan pada kornu anterior 
medula spinalis atau neuropati perifer. Refleks adduktor menyilang dapat diperli- 
hatkan dengan refleks patela, dan akan terjndi kontraksi otot-otot adduktor sisi lain, 
dan refleks ini normal pada bayi sampai menjelang umur 1 tahun. Apabila refleks 
ini menetap berarti ada kelainan pada traktus kortikospinal, terutama apabila yang 
menetap unilateral. 

Klonus pergelangan kaki harus sudah menghilang pada bayi berumur 2 bulan, 
apabila menetap kemungkinan kelainan unit upper motor neuron. Fungsi serebelar 
sukar dinilai, tetapi terlihat pada waktu rftengambil benda, pada waktu bermain 
terlihat adanya tremor, dismetri, badan miring pada waktu duduk dan gangguan 
koordinasi. 

Uji Sen son 

Pasień seharusnya bereaksi terhadap goresan pada ekstremitas dengan perhatian 
dan menarik anggota geraknya. Pasień juga seharusnya bereaksi terhadap sentuhan 
dengan melirik dan perubahan wajah. Uji sensori juga dapat dilakukan dengan 
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getaran garpu tala pada tulang. Uji propriosepsi sukar dilakukan pada pasień beru- 
mur di bawah 2 tahun, biasanya dilakukan dengan observasi pada posisi duduk, 
berjalan dan postur tubuh. 

Uji sakit dengan jarum seharusnya -'dilakukan pada akhir pemeriksaan agar 
pasień tidak menangis atau takut yang dapat mengacaukan pemeriksaan. Pada pe- 
meriksr.an ini sekaiian diperhatikan adanya kclainan-kelainan pada kulit, kelainan 
pada tulang belakang seperti skoliosis, sinus, tumbuh rambut dan hemangioma. 
Tulang belakang harus diraba untuk menentukan adanya defek. 

Refleks abdominal dan kremaster juga harus diperiksa. Refleks abdominal 
diperiksa dengan menggores kulit abdomen bagian atas, tengah dan bawah, maka 
umbilikus akan tertarik ke arah tempat yang digores. Refleks kremaster diperiksa 
dengan menggores daerah dałam paha mulai 3-5 cm di bawah lipat palia, maka tes- 
tis akan tertarik ke arah atas. Refleks kremaster hcrhubungan dengan saraf spinał 
LI dan L2. 

Tahap Kedua 

Pada tahap kedua pasień diletakkan di meja periksa dengan didampingi orang 
tuanya untuk ketenangan pasień, dan kalau perlu membantu dokter. Periksa 
perkembangan motornya sesuai dengan umur pasień. Apabila ada keterlambatan 
perlu diperiksa lebih lanjut tentang kelainan-kełainan lainnya. 

Periksa badan, bahu dan panggul untuk tonus dan kekuatannya dengan sus- 
pensi vertikal dan horizontal. Refleks łonie ncck unilateral mungkin ada lesi di 
hemisfer yang berlawanan dengan arah tengokan. Pada pasień dengan spastisitas 
akan terlihat pada suspensi horizontal dan vertikal. Pada suspensi horizontal akan 
terlihat kepala, leher dan punggung melengkung ke belakang, dan pada suspensi 
vertikal akan terlihat tungkai łurus dan menyilang (Scissor gaił), dan bila kaki disen- 
tuhkan pada meja, maka pasień akan berdiri dengan jari kaki. 

Refleks Moro abnormał terdapat pada kelemahan umum atau pada spastisitas. 
Refleks Moro asimetri terdapat pada hemiparesis, paresis Erb dan paresis Klumpke 
(kełumpuhan pleksus brachialis). Reflek tonie ncck unilateral mungkin ada iesi di 
hemisfer yang berlawanan dengan arah tengokan muka. Respons yang berlebihan 
terdapat pada bayi dengan atetoid dan spastik. Refleks perkembangan seperti terli¬ 
hat pada Tabel 1-1. 

Tahap Ketiga 

Pemeriksaan fundus mata, sebaiknya tanpa obat midriatikum, tetapi kadang perlu 
pemeriksaan dengan midriatikum kalau diperlukan sekali. Perhatikan adanya pa- 
piledema, atrofi papił, perdarahan retina, korioretinitis, retinitis pigmentosa dan 
papil hipoplastik. Pemeriksaan umum termasuk adanya hepatosplenomegali dan 
kelainan lain termasuk kelainan kongenital perlu dilakukan dengan cermat 
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TABEL 1-1. REFLEKS PERKEMBANGAN 


Refleks 

Timbul umur 

Menghilang umur 

Adductor spread of knee jerk 

Lahir 

7-8 bulan 

Landau 

10 bulan 

24 bulan 

Moro 

lahir 

5-6 bulan 

Palmar grasp 

lahir 

6 bulan 

Parachute 

8-9 bulan 

menetap 

Plantar grasp 

lahir 

9-10 bulan 

Rooting 

lahir 

3 bulan 

Tonie neck 

lahir 

5-6 bulan 


Tahap Keempat 

Pada waktu anak merangkak, berdiri atau berjalan perhatikan adanya berjalan sem- 
poyangan, kaki lemah, pincang, ataksia. Pada waktu mengambil barang perhatikan 
adanya gerakan-gerakan tangan yang dominan, atetosis dan tremor, pada waktu 
anak bangun berdiri perhatikan adanya tanda dari Gowers. Perhatikan sikap ber- 
jalannya, apakah ada hemiparesis atau ataksia. Uji otot-otot sendiri-sendiri pada 
anak-anak tidak praktis, biasanya dengan memperhatikan gerakan-gerakan spon- 
tan dan uji gerakan-gerakan tertentu seperti reaksi tarikan, disuruh berjalan dengan 
tangan sementara kedua tungkai dipegangi dan disuruh bangun dari lantai akan 
terlihat adanya spastisitas, kelemahan dan gangguan koordinasi. Perhatikan ke- 
sadarannya, perhatian terhadap sekeliling, kepandaian, bicara dan bandingkan 
dengan nilai normal. Uji kekuatan otot hanya dapat dilakukan pada anak besar. 

Uji sensori sukar dilakukan pada anak kecil, harus sabar, dan biasanya dilaku¬ 
kan lebih dahulu mengenai sensori sentuhan, posisi dan vibrasi, dan sensori ilyeri 
dilakukan paling belakangan dengan diberi contoh lebih dahulu. Lakukan uji Rom- 
berg, dan perhatikan adanya gerakan-gerakan kepala, nistagmus dan dismetria 
waktu meraih benda. Uji jari-hidung dan jari ke jari baru dapat dilakukan pada 
anak berusia di atas 3 tahun, sedangkan uji tumit ke tulang kering baru dapat di¬ 
lakukan pada anak di atas 4 tahun. 

Lakukan pemeriksaan refleks tendon dałam, dan biasanya hal ini paling baik di¬ 
lakukan pada waktu anak dipangkuan orangtua atau pengasuhnya. Refleks yang 
biasanya diperiksa adalah refleks biseps, triseps, brakiradialis, tendon patela, dan 
Achilles. Periksa ubun-ubun besar; pada waktu anak menangis akan tegang dan 
membonjol. Apabila ubun-ubun besar tegang dan membonjol pada waktu anak ti¬ 
dak menangis berarti ada peningkatan tekanan intrakranial. Ubun-ubun belakang 
biasanya tidak dapat diraba pada anak berumur 2 bulan. Kadnng-kadang teraba 
ubun-ubun tambahan sepanjang sutura, terutama sutura sagitalis, tetapi keadaan 
ini tidak berbahaya. 
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Auskultasi kepaln dilakukan untuk mcnentukan bruit intrakranial, walaupun 
kadang-kadang bruit ini dapat terdengar pada anak normal. Pada malformasi vena 
Galen bruit terdengar paling keras, dan pada keadaan ini anak juga menderita 
kejang. 

Pemeriksaan Neurologis pada Neonatus 

Pemeriksaan neurologis pada neonatus seharusnya dilakukan pada semua bayi, 
baik yang sehat maupun yang sakit. Pada bayi sehat dilakukan pemeriksaan neu¬ 
rologis untuk meyakinkan orangtua, bahwa bayi benar tidak menderita kelainan 
neurologis. Pada bayi yang sakit pemeriksaan neurologis dilakukan untuk menen- 
tukan diagnosis etiologis (kalau mungkin), sekedar penilaian keadaan neurologis, 
pengobatan dan prognosis. 

Keuntungan pemeriksaan neurologis pada neonatus adalah: 

• Neonatus dengan kelainan neurologis sedang sampai berat dapat diidenti-. 
fikasi 

• Kelainan neurologis akut lebih tepat ditentukan daripada yang kronik 

• Neonatus dengan risiko dapat diindentifikasi dan diamati lebih baik 

• Dengan cvaluasi neurologis secara serial dapat diketahui berat dan lamnnya 
penyakit 


Riwayat Penyakit 

1. Keluhan utama adalah keluhan atau gejala yang menyebabkan pasień dibawa 
berobat. 

2. Perjalanan penyakit adalah riwayat penyakit yang disusun secara kronologis, 
terinci dan jelas mengenai keadaan kesehatan pasień sejak sebelum ada keluhan 
sampai pasień berobat. Hal yang perlu diketahui umumnya terdiri atas lamanya 
keluhan; bagaimana terjadinya (mendadak, perlahan-lahan, apakah berlangsung 
terus menerus, berupa serangan-serangan, hilang dmbul, berhubungan dengan 
waktu); lokasi keluhan dan sifatnya (menetap, menjalar, menyebar); derajat dan 
perkembangannya (menetap, bertambah berat, berkurang); apakah terdapat ge¬ 
jala awal; apakah penyakit ini merupakan yang pertama atau sudah pemah se- 
belumnya; apakah telah berobat, jenis obat dan bagaimana hasilnya; riwayat 
keluarga (apakah ada yang sakit seperti pasień). 

3. Riwayat kehamilan. Tanyakan kesehatan ibu waktu hamil, penyakit apa saja 
yang diderita selama hanUL Perawatan antenata! oleh siapa (dokter, bidan, lain- 
lain), teratur atau tidak? Obat apa saja yang diminum selama hamil. Kebiasaan 
ibu apa saja (merokok/minum alkohol)? Bagaimana kehamilan yang dahulu? 
Apakah kehamilan ini diharapkan/mau digugurkan. Tanyakan hari pertama 
haid terakhir. 
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4. Riwayafc kelahiran. Tanyakan tanggal, tempat, penolong, cara kelahiran, 
ganda/bukan, keadaan setelah lahir, morbiditas pascalahir, kalau ada tanyakan 
nilai Apgar, lilitan tali pusat Tanyakan berat dan panjang Iahir. Tanyakan ba- 
gaimana keadaan ibu pada waktu melahirkan, apakah ada ketuban pecah dini, 
demam, perdarahan, dan sebagainya. 

Pemeriksaan Klinis 

Inspeksi 

Jangan memegang/merangsang pasień, tetapi cukup diperhatikan. Perhatikan 
adanya malformasi, trauma fisik, dan kejang. Pada bayi dengan riwayat kejang 
hartis diperhatikan Iebih teliti dan lama, karena kejang pada neonatus berbeda de¬ 
ngan pada bayi dan anak. Pada keadaan normal bayi cukup bulan Iebih sering ti- 
dur, rata-rata pada hari pertama tidur selama 17 jam. Perhatikan pada waktu istira- 
hat, pada neonatus normal dengan masa kehamilan 32-40 minggu akan terlihat 
seperti Gambar 1-9. Abduksi pada paha, dan fleksi pada sendi anggota gerak (siku, 
panggul,dan kaki), simetris kanan dan kiri. Pada bayi lahir sungsang kadang- 
kadang agak lain dengan tungkai tetap lurus. Pada neonatus dengan masa kehami¬ 
lan 25-30 minggu lengan fleksi, tetapi tungkai mungkin fleksi atau ekstensi. 

Pada neonatus dengan masa kehamilan 25 minggu atau Iebih, apabila dałam 
keadaan istirahat semua anggota geraknya dałam posisi ekstensi berarti tidak nor¬ 
mal. Sikap frog leg (Gambar 1-10) berarti pasień tidak normal. Kedua tungkai ab¬ 
duksi penuh sedemikian rupa sehingga bagian lateral paha terletak di alas tempat 
periksa, demikian pula Iengannya; fleksi pada siku dengan bagian dorsal tangan 
menempel di alas tempat periksa, dan telapak tangan menghadap ke atas di sam- 
ping kepala. 

Pemeriksaan Kepala 

Ubun-ubun besar dan sutura diraba secara lembut. Tentukan ukurannya dan kete- 
gangannya. Pemeriksaan dilakukan pada waktu pasień tenang, tidak boleh pada 
waktu bangun dan menangis, dilakukan dengan satu atau dua jari. Diameter nor¬ 
mal adalah 1,5 - 2,1, dan sutura tidak dapat dimasuki ujung jari. Bila sutura Iebar, 
ubun-ubun besar tegang dan membonjol, mungkin ada tekanan intrakranial me- 
ninggi, seperti pada hidrosefalus. Ubun-ubun besar yang tegang dan membonjol 
pada bayi dałam keadaan tidur berarti tidak normal. 

Ubun-ubun besar tegang tidak selalu abnormal, tetapi mungkin juga normal 
kerena adanya edema, moldittg yang berlebihan, perdarahan subgaleal atau bekas 
infus yang salah. Ubun-ubun besar sudah menu tup, sutura menutup terdapat pada 
kraniosinostosis. Pengukuran lingkaran kepala dan transiluminasi dilakukan be- 
lakangan agar tidak membangunkan pasień. 
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Gambar 1-9. Sikap bayi normal dałam keadaan istirahat. Abduksi pada paha dan 
fleksi pada sendi anggoła gerak. 



Gambar 1-10. Sikap bayi abnormal dałam keadaan istirahat. Kedua paha abduksi 
penuh (frog leg) dan kedua lengan dałam flaksid di samping kepala. 
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Pemeriksaan Kesadaran 

Pasień dibangunkan dengan memegang dadanya dengan ibu jari dan telunjuk sam- 
bil digoyang-goyang secara Iembut. Pasień yang sadar akan bangun membuka 
mata, mengerutkan muka, menangis, dan menggerakkan anggota geraknya. Bayi 
dengan masa kehamilan 34 minggu atau lebih sekali bangun akan tetap bangun se- 
lama pemeriksaan. Bayi dengan masa kehamilan 28-33 minggu hanya bangun se- 
bentar kemudian tidur lagi, dan bayi dengan masa kehamilan 25-27 minggu lebih 
sukar lagi membangunkannya. Bila tidak dapat dibangunkan, dan tidak ada kerut- 
an muka dan gerakan anggota gerak berartd abnormal dengan kesadaran menurun. 

Tingkat kesadaran dapat dibagi menjadi sadar, apatik/letargi, somnolen, sopor, 
dan koma. 

• Apatik: pasień mudah dibangunkan, tetapi sukar mempertahankan keadaan 
bangunnya. 

• Somnolen: pasień dapat dibangunkan dengan rangsang tidak sakit (dengan 
mengoyang-goyang dada), tetapi reaksinya lambat, dan hanya sebentar ke¬ 
mudian tertidur kembali. 

• Sopor: pasień dapat dibangunkan dengan rangsang sakit, kemudian tidak 
sadar kembali. Gerakan tarikan tungkai (withdrawal rcflcx) tidak dianggap, 
ta pi yang dimaksud dengan bangun di sini berupa kerenyutan muka, 
gerakan umum atau keduanya. 

• Koma: pasień tidak dapat dibangunkan sama sekali walaupun dengan rang¬ 
sang sakit. 

Ada keadaan yang disebut jitłcńncss/treniulousness, yakni gerakan gemetaran 
pada anggota gerak dan rahang; keadaan ini dapat dibedakan dengan kejang den¬ 
gan monitoring EEG atau dengan kriteria klinis berupa; tidak adanya gerakan bola 
mata, tidak ada perubahan pernapasan, timbuinya dapat diprovokasi, dan gerakan 
berhenti bila anggota gerak difleksikan secara pasif. 

Pemeriksaan Umur Kehamilan 

Perkiraan umur kehamilan sangat penting dilakukan pada semua neonatus dengan 
alasan sebagai berikut:: 

1. Keadaan neurologis berbeda-beda tergantung kepada maturasi bayi 

2. Terdapat kelainan tertentu yang khas untuk bayi prematur atau bayi berat lahir 
rendah tetapi cukup bulan 

3. Penyebab yang sama dapat berakibat berbeda-beda di otak tergantung kepada 
umur kehamilan. 

Perkiraan umur kehamilan dapat ditentukan dengan berbagai cara antara lain 
dengan hari pertama haid terakhir, tetapi sayang sering tidak diketahui secara te- 
pat. Cara lain adałah mengukur berat lahir dan lingkaran kepala, karakteristik luar, 
evaluasi neurologis, radiologis dan neurofisiologis (EEG dan kecepatan antar saraf); 
dari semua ini pemeriksaan karakteristik luar yang lebih efektif daripada yang lain. 
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Evaluasi neuroiogis tidak dapat digunakan untuk memperkirakan umur ke- 
hamilan pada bayi yang neuroiogis abnormal. Karakteristik luar yang dipergu- 
nakan terdiri atas kartiłago telinga.. jaringan payudara, genitalia eksterna dan garis 
telapak kaki. Sebenarnya pemeriksaan ini biasanya sudah dilakukan oleh dokter 
anak seteiah lahir. sehingga waktu melakukan pemeriksaan neuroiogis tidak perlu 
diperiksa. 

Pemeriksaan Saraf Otak 

Pemeriksaan saraf otak pada neonatus agak berbeda dengan pada anak dan orang 
dewasa. Tidak usah urut mulai saraf otak I dan seterusnya, tetapi mana yang lebih 
dahulu dapat diperiksa dilakukan lebih dahulu. Pada waktu pasień bangun, me- 
ngerenyutkan muka dan menangis perhatikan mata dan sudut mulutnya untuk me- 
meriksa saraf otak VII (saraf fasialis). Pada paresis saraf fasialis akan terlihat mulut 
mencong ke sisi sehat, mata tidak dapat menutup dan Iipatan nasolabialis hilang 
pada sisi yang paresis. Pada waktu menangis dan membuka mulut perhatikan łi- 
dah dan langit-langit untuk memeriksa saraf otak XII dan IX. Pada lidah perhatikan 
ukurannya dan gerakkan simetris atau asimetris, apakah ada fasikulasi (saraf otak 
XII). Pada langit-langit perhatikan gerakan arkus farings dan uvula. Pada paresis 
saraf IX akan terlihat arkus sisi paresis.tertinggal. 

Pada pasień yang sudah bangun diusahakan agar tetap bangun selama pemerik¬ 
saan saraf otak dengan jalan memberi kesempatan kepada pasień untuk meńgisap. 
Refleks rooting diperiksa dengan mcnyentuhkan ujung jari di sudut mulut pasień, 
maka pasień akan menengok ke arah rangsangan dan berusaha memasukkan ujung 
jari tersebut ke mulutnya, kalau ujung jari dimasukkan ke dałam mulutnya 3 cm 
akan diisap, dan disebut refleks isap. Pemeriksaan refleks rooting dan refleks isap 
dilakukan untuk menentukan kelainan saraf otak V, VII dan XII. Reaksi refleks root¬ 
ing sempuma terjadi pada bayi dengan umur kehamilan 32 minggu atau lebih, 
pada umur kehamilan 28 minggu reaksinya lambat dan tidak sempurna. Pemerik¬ 
saan refleks rooting reaksinya tidak selalu konstan, kalau diperiksa satu kali pada 
hari pertama pascalahir hasilnya negatif belum tentu abnormal. 

Pemeriksaan refleks menelan dilakukan untuk memeriksa saraf IX dan X. Pada 
waktu meńgisap mata pasień biasanya terbuka secara spontan, dan pada saat ini 
kesempatan untuk memeriksa pergerakan bola mata untuk menilai saraf III, IV, dan 
VI. Doll's cyc niancuucr dilakukan dengan memutar kepala pasień ke kiri dan kanan 
untuk menilai gerakan bola mata ke lateral. Pada waktu kepala diputar ke satu sisi, 
maka akan terjadi deviasi mata ke kontralaterał. DoWs cye maneuver juga dapat 
digunakan untuk memeriksa saraf VIII bagian vestibular. Pemeriksaan saraf VIII 
bagian pendengaran sukar dilakukan secara obyektif, tetapi pada bayi-bayi yang 
kalau ada suara keras menjadi keget atau berkedip atau menghentikan kegiatan 
motomya agaknya pendengarannya baik. Untuk pemeriksaan pendengaran yang 
lebih teliti dipergunakan pemeriksaan elektrofisiologi (brain stem auditory truoked 
responses). 
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Refleks pupil sebenamya ada tetapi sukar dinilai, karena kalau ada cahaya neo- 
natus segera akan menutup mata dan sukar dibuka lagi. Pada waktu mata terbuka 
segera perhatikan apakah pupilnya isokor/anisokor. Penciuman (saraf I) pada neo¬ 
natus sukar diperiksa secara obyektif, tetapi menurut beberapa ahli sebenamya 
penciuman sudah ada, hal ini terbukti apabila tercium bau yang menyenangkan 
akan menghentikan aktivitasnya. Penglihatan (saraf II) sukar diperiksa secara 
obyektif, tetapi penglihatan sebenamya sudah ada. Dapat diperiksa dengan cahaya 
atau benda-benda berwama merah yang digerak-gerakkan di depannya. Pada 
waktu ada cahaya pasień berkedip atau menutup mata. Tes penciuman dan penge- 
cap kurang berguna, sedang pemeriksaan saraf XI sukar dilakukan pada neonatus. 

Pemeriksaan Motor 

Pemeriksaan motor yang penting ialah pemeriksaan tonus. Yang dimaksud dengan 
tonus adalah tahanan otot terhadap regangan. Ada 2 macam tonus, yaitu tonus 
fasik dan tonus postural. 

Tonus fasik 

Tonus fasik diperiksa dengan menguji tahanan anggota gerak untuk bergerak dan 
aktivitas refleks tendon. Pada neonatus predominan dałam posisi fleksi, dan kalau 
di coba diluruskan pada neonatus normal tahanannya minimal mudah diluruskan 
dan kemudian akan fleksi kembali, kadang-kadang tetap ekstensi. Pada pasień de¬ 
ngan permulaan spastisitas sukar diluruskan (tahanannya berat), dan setelah 
dilepaskan segera kembali fleksi. Refleks tendon yang selalu ada pada neonatus 
adalah refleks patela. Untuk memeriksa refleks patela, pasień harus diletakkan de¬ 
ngan muka di garis tengah, lutut dałam posisi semifleksi, kemudian tendon diketuk 
dengan telunjuk atau jari tengah, dan akan terjadi ekstensi tangkai bawah. Reflex 
Hammer tidak meninggikan hasil, tetapi sering menggoyang selumh kaki, sehingga 
mengacaukan kontraksi refleks. Refleks biseps dan Achilles kurang berarti. Klonus 
pergelangan kaki dapat diperlihatkan dengan panggul dan lutut dałam keadaan 
fleksi, kemudian dilakukan dorsofleksi pada kaki secara tiba-tiba sambil tungkai di¬ 
luruskan perlahan. 

Tonus postural 

Tonus postural adalah tahanan terhadap tarikan gaya berat. Ada 3 macam 
pemeriksaan tonus postural, yaitu reaksi tarikan, suspensi vertikal dan suspensi 
horizontal. Reaksi tarikan paling sensitif dan paling berguna karena dapat dilaku¬ 
kan walaupun pasień dengan endotracheal tubę. Caranya, letakkan telunjuk di tela- 
pak tangan pasień, maka telunjuk akan. dipegang oleh pasień dengan adanya 
refleks memegang (grasp reflex), tetapi agar Iebih kuat pegangannya tangan pe- 
meriksa juga memegang tangan pasień, kemudian ditarik perlahan ke arah duduk, 
pada bayi normal kepala segera mengikuti dan hanya tertinggal sedikit. 
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Pada waktu dałam posłsi duduk kepala dapat tetap tegak sejenak, kemudian 
jatuh ke depan. Pada waktu ditarik bayi juga menarik, sehingga posisi bayi selalu 
fleksi di siku, lutut, dan pergelangan kaki (Gambar 1-11). Apabila kepala tertinggai 
jauh, lengan ekstensi selama tarikan bgrarti tidak noimal (Gambar 1-12). Pemerik- 
saan ini tidak perlu dilakukan pada bayi dengan umur kehamilan kurang dari 33 
minggu. Suspensi vertikal dilakukan dengan meletakkan kedua tangan pemeriksa 
di ketiak pasień tanpa meraba toraks, kemudian bayi diangkat ke atas lurus. Pada 
waktu diangkat kepala tetap tegak sebentar, dan tungkai tetap fleksi pada lutut, 
panggul, dan pergelangan kaki (Gambar 1-13). 

Suspensi horizontal dilakukan dengan memegang toraks pasień dan kemudian 
mengangkat horizontal (Gambar 1-14). Suspensi vertikal juga dapat digunakan un- 
tuk memeriksa deviasi mata ke lateral dengan cara memegang pasień berhadapan 
dengan tangan pemeriksa diluruskan ke depan, kemudian pemeriksa memutar, 
maka mata pasień akan melirik kesisi berlawanan. Pada bayi normal kepala diang¬ 
kat bergantian dengan fleksi anggota gerak untuk menahan gaya berat. Pada bayi 
abnormal kepala, badan, dan anggota gerak menggantung lemas (Gambar 1-15). 

Pemerlksaan Refleks Neonatal Primer 
Refleks Moro 

Ini adalah suatu reaksi kejutan dengan mcnimbulkan perasaan jatuh pada bayi. 
Bayi dałam posisi telentang, kemudian kepalanya dibiarkan jatuh dengan ccpat be- 
berapa sentimeter dengan hati-hati ke tangan pemeriksa. Bayi akan kaget dengan 
lengan direntangkan dałam posisi abduksi ekstensi dan tangan terbuka disusul 
dengan gerakan lengan adduksi dan fleksi. Pada bayi prematur, setclah meren- 
tangkan lengan tidak selalu diikuti oleh gerakan fleksi. Gerakan tungkai bukan ba- 
gian yang khas untuk refleks Moro. Kalau tidak ada reaksi merentangkan lengan 
sama sekali berarti abnormal, demikian pula kalau rentangan lengan asimetris. 

Refleks Tonie Neck 

Bayi diletakkan dałam posisi telentang, kepala di garis tengah dan anggota gerak 
dałam posisi fleksi, kemudian kepala ditolehkan ke kanan, maka akan terjadi eks¬ 
tensi pada anggota gerak sebelah kanan, dan fleksi pada anggota gerak sebelah kiri. 
Yang selalu terjadi adalah ekstensi lengan, tungkai tidak selalu ekstensi, dan fleksi 
anggota gerak kontralateral juga tidak selalu terjadi. Setelah selesai ganti kepala 
dipalingkan ke kiri. Tonus ekstensor meninggi pada anggota gerak arah muka 
berpaling. Tonus fleksor anggota gerak kontralateral meninggi. 

Refleks Wlłhdrawal 

Caranya dengan jarum merangsang telapak kaki, maka akan terjadi fleksi pada 
tungkai yang dirangsang dan ekstensi pada tungkai kontralateral, tetapi ekstensi 
tungkai kontralateral tidak selalu ada. 
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Gambar 1-11. Reaksi tarikan pada bayi normal. Kepala terangkat hampir pararel 
dengan badan yang terangkat. dan semua anggota gerak dałam keadaan fleksi. 



Gambar 1-12. Reaksi tarikan pada bayi abnormal. Kepala jatuh kebelakang 
ketika badan ditarik ke depan. dan tidak ada tahanan terhadap tarikan pada ang¬ 
gota gerak 
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Gambar 1-13. Suspensi vertikai pada bayi normal. Kepala tetap berada di garis 
tangah dan fleksi pada semua anggota gerak untuk menahan gaya berat. 


Refleks Plantar Grasp 

Caranya dengan meletakan sesuatu (misalnya jari pcmeriksa) pada telapak knki 
pasień, maka akan terjadi fleksi jari-jari kaki. 

Refleks Palmar Grasp 

Dengan meletakkan sesuatu pada telapak tangan bayi, terjadi fleksi jari-jari tangan. 
Pemeriksaan Oftalmoskopi 

Pemeriksaan ini dilakukan indirek dengan obat midriatikum atau secara direk 
tanpa obat. Pemeriksaan direk lebih baik dilakukan pada waktu pasień sedang 
menyusu, biasanya matanya terbuka. Jangan disentuh, Iangsung lakukan pemerik¬ 
saan oftalmoskopi. Kalau mata kiri yang bebas dan terbuka, lakukan pemeriksaan 
mata kiri, kemudian pasień diputar agar mata kanan bebas dan diperiksa dengan 
mata kanan. Perhatikan adanya perdarahan atau korioretinitis. Perdarahan retina 
biasanya berhubungan dengan perdarahan otak, dan korioretinitis berhubungan 
dengan infeksi intrauterin. Keadaan retina lebih jelas dengan oftalmoskopi indirek. 

Pemeriksaan Sensibilitas 

Pemeriksaan sensibilitas jarang merupakan bagian pemeriksaan neurologis pada 
neonatus. Pemeriksaan refleks withdrawal, refleks rooting, sentuhan dan rangsang 
sakit yang menyebabkan bayi menangis dapat dipakai sebagai uji sensibilitas. 
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Gambar 1-14. Suspensi horizontal bayi normal. Kepala diangkat bergantian den- 
gan (leksi anggota gerak untuk menahan gaya berat. 



Gambar 1-15. Suspensi horizontal bayi abnormal. Kepala, badan, dan anggota 
gerak menggantung lemas. 
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Gambar 1-16. Refleks Moro 


Pengukuran Lingkar Kepala 

Kepala pasień harus tenang selama diukur. Pita pengukur ditempatkan me ling kar 
di kepala pasień melalui bagian yang paling menonjol di bagian belakang kepala 
(protuberansia oksipitalis) dan dahi (glabella). Pita pengukur harus kencang mengi- 
kat kepala. Alat yang dipakai sebaiknya pita pengukur yang terbuat dari metal 
yang fleksibel. Pita dari kain cenderung akan memanjang bila pita telah lama 
dipakai. 

Pemeriksaan Transiluminasi Kepala 

Alat untuk pemeriksaan ini adalah lampu khusus transiluminator di ruang gelap. 
Pemeriksa beradaptasi dahulu dałam ruang gelap selama 2-3 menit. Pertama-tama 
Ietakkan ujung transiluminator di ubun-ubun besar (ditengah-tengah), kemudian 
perhatikan daerah terang/transłusen, luasnya, simetris/asimetris kiri dan kanan, 
kemudian ukur daerah transłusen. Setelah itu pindahkan transluminator ke depan, 
lateral kiri dan kanan, kemudian ke belakang, sehingga secara sistematis seluruh 
kepala diperiksa. 

TranslumLnasi dinyatakan positif apabila: 

1. daerah transłusen melebihi 3 cm pada bayi berumur di bawah 6 bulan 

2. daerah transłusen melebihi 2 cm pada bayi berumur 6 bulan atau lebih 

3. daerah transłusen asimetris 
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Gambar 1-17. Refleks tonie neck 
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Pengukuran Lingkar Kepala 

Pengukuran lingkar kepala dilakukan pada semua bayi dan anak secara rutin un- 
tuk mengetahui adanya mikrosefali, makrosefali, atau normal sesuai dengan umur 
dan jenis kelamin. Alat yang digunakan ialah pita pengukur, sebaiknya terbuat dari 
metal yang fleksibel. Pita dari kain cenderung akan memanjang bila pita tełah di- 
pakai lama. Sebaiknya ada yang membantu memegang kepala bayi/anak selama 
pemeriksaan agar supaya posisi kepala anak tetap. 

Cara mengukur: 

1. Kepala pasień harus diam selama diukur 

2. Pita pengukur ditempatkan melingkar di kepala pasień (Gambar 2-1) melalui 
bagian yang paling menonjol (protuberantia ocdpitnlis) dan dahi (glnbclla), pita 
pengukur harus kencang mengikat kepala 

Bentuk dan pertumbuhan kepala biasanya ditentukan oleh perkembangan otak. 
Sering adanya bentuk dan ukuran kepala abnormal disebabkan oleh kelainan sere- 
bral. Pertumbuhan kepala tercepat terjadi pada umur 2 tahun pertama, sebagai 
akibat pertumbuhan otak yang cepat pada umur itu. Oleh karenanya bila ada 
kelainan dałam pertumbuhan otak dapat diketahui dengan cara mengukur lingkar 
kepala. Adanya kelainan dapat dicurigai bila lingkar kepala lebih dari 2 SD di atas 
atau di bawah dari ukuran rata-rata untuk,.nmur dan jenis kelamin. Lihatlah Gam¬ 
bar 2-2. 

Pada umur 1 tahun pertama otak tumbuh dengan pesat dan berat otak menca- 
pai kurang lebih 3 kali waktu lahir, mencapai kira-kira 950 gram. Bersamaan deng¬ 
an ini lingkar kepala meningkat 12 cm. Pada umur 6 tahun berat otak kira-kira 1350 
gram dan lingkar kepala bertambah kira-kira 6 cm sejak umur 1 tahun. Setelah itu 
pertambahan lingkar kepala hanya sedikit, pada orang dewasa lingkar kepala kira- 
kira 55 cm. 
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Bila lingkar kepala lebih besar dari 2 SD di atas angka rata-rata untuk umur dan 
jenis kelamin/ras (bangsa) disebut makrosefali, dan bila lingkar kepala iebih kecil 
dari 2 SD di bawah angka rata-rata untuk umur dan jenis kelamin/ras (bangsa) 
disebut mikrosefali, mencerminkan otakyang kecil. 




Gambar 2-1. Cara mengukur lingkar kepala. 


Transiluminasi Kepala 

Transiluminasi kepala ialah suatu cara yang dikerjakan pada bayi dengan ubun- 
ubun besar belum tertutup di kamar gelap dengan Iampu khusus (Gambar 2-3) 
atau lampu batere yang pada bagian depannya dipasang karet adaptor agar dapat 
menempel pada kepala dengan baik. 


Cara Pemeriksaan 

Pemeriksaan dilakukan dałam ruang gelap, pemeriksa harus adaptasi dałam mang¬ 
an tersebut selama 2-3 menit sebelum melakukan transiluminasi. Pasień diłetakkan 
telentang di meja periksa, kepala ditunjang dengan satu tangan pemeriksa, kemu- 
dian ujung lampu yang ada karet adaptomya diłetakkan pada kulit kepala di 
daerah yang akan diperiksa. Pertama-tama łetakkan di daerah ubun-ubun besar (di 
tengah-tengah), kemudian diperhatikan apakah ada daerah terang/translusen. 
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berapa lebamya dan apakah daerah translusen ini simetris kiri dan kanan atau ti- 
dak. Lebar daerah translusen diukur dari pinggir karet adaptor sampai batas 
daerah terang di kepala. Kemudian pindahkan lampu ke arah depan, la terał kiri 
dan kanan kemudian ke daerah bełakang kepala, sehingga secara sistematis seluruh 
kepala diperiksa. Diperlihatkan apakah ada daerah translusen di sekitar karet 
adaptor. 

Penilaian cara pemeriksaan ini dinyatakan dengan positif atau negatif. Transilu- 
minasi dinyatakan positif apabila: 

1. Daerah translusen melebihi 3 cm pada bayi berumur di bawah 6 bulan 

2. Daerah translusen melebihi 2 cm pada bayi berumur 6 bulan atau lebih 

3. Daerah translusen asimetri 

Apabila pada pemeriksaan transiluminasi kepala tidak memenuhi syarat di atas, 
hasil pemeriksaan dinyatakan negatif. Transiluminasi positif menunjukkan ke- 
mungkinan adanya efusi subdural, atrofi otak, hidransefali, kista porensefali dan 
hidrosefalus. 

Cairan Serebrospinal 

Pemeriksaan cairan serebrospinal adalah salah satu prosedur yang paling berguna 
untuk menegakkan diagnosis pada kelainan neurologis. Cairan serebrospinal terda- 
pat di dałam ventrikel otak, saluran sentral medula spinalis, ruang subaraknoid 
otak dan medula spinalis. Cairan serebrospinal diproduksi oleh pleksus koroid. 
Cairan yang diproduksi di ventrikel lateral mengalir melalui foramen Monroi ke 
dałam ventrikel III dan bercampur dengan cairan serebrospinal yang diproduksi di 
ventrikel III. Kemudian melalui akuaduktus Sylvii mengalir ke dałam ventrikel IV 
bercampur dengan produksi di ventrikel IV, mengalir ke dałam sisterna magna 
melalui foramen Luschka dan Magendie. Dari sisterna cairan mengalir ke depan 
melalui dasar otak, kemudian ke atas konveksitas di dałam sulkus di antara 
tonjolan-tonjolan korteks (corłicał convolułions). Cairan serebrospinal kemudian 
kembali ke aliran darah dengan filtrasi dan osmosis, terutama melalui vili araknoid 
dan granulasi di daerah supratentorial. Cairan serebrospinal dari ventrikel IV juga 
mengalir ke dałam saluran sentral medula spinalis sampai setinggi vertebra lumbal 
I (ujung medula spinalis), kemudian mengalir ke dałam kantung subaraknoid 
antara batas bawah vertebra lumbal I dan vertebra sakral II. Di tempat ini biasanya 
tempat melakukan pungsi lumbal. 

Volume cairan serebrospinal bervariasi tergantung kepada berat pasień. Pada 
neonatus dengan berat badan l,5-2,0 kg yang lahir per vaginam volume cairan sere¬ 
brospinal 10-15 ml atau 30-60 ml pada bayi yang lahir dengan bedah kaisar, se- 
dangkan pada orang dewasa dengan berat badan 70 kg mempunyai cairan 
serebrospinal sebanyak 100-150 ml. Terdapat 3 cara untuk memperoleh cairan sere¬ 
brospinal, yaitu: pungsi lumbal, pungsi sistemal dan pungsi ventrikel. 
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Gambar 2-2. Lingkar kepala (Dikutip dengan modifikasi dari Nellhaus G. Pediatrics 
1968; 41:106) 
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Gambar 2-3. Lampu khusus untuk transiluminasi kepala. 


Pungsi Lumbal 

Pungsi lumbal adalah cara memperoleh cairan serebrospinal yang paling sering di- 
lakukan pada segala umur, dan relatif aman. 


Indikasi 

Sebenarnya sukar menentukan indikasi pungsi lumbal pada semua kelainan neu- 
rologis, tetapi pada garis besamya indikasi pungsi lumbal ialah untuk menegakkan 
diagnosis dan untuk pengobatan. Di bagian limu Kesehatan Anak, Fakultas Kedok- 
teran, Universitas Indonesia pungsi lumbal dilakukan pada pasień: 

1. Kejang atau twitching (baik dari ananjnesis atau yang dilihatsendiri) 

2. Paresis atau paralisis termasuk paresis N. VI 

3. Koma 

4. Ubun-ubun besar membonjol 

5. Kaku kuduk dengan kesadaran menurun 

6. TBC milier 

7. Leukemia 

8. Mastoiditis kronik yang dicurigai meningitis 

9. Sepsis 
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Pungsi lumbal juga dilakukan pada demam yang tidak diketahui sebabnya dan 
pada pasień dengan proses degeneratif. Pungsi lumbal sebagai pengobatan dilaku¬ 
kan pada meningitis kronik yang disebabkan oleh łimfoma dan sarkoidosis. Cairan 
serebrospinal dikeluarkan perlahan-Iahan untuk mengurangi rasa sakit kepala dan 
sakit pinggang. Pungsi lumbal berulang-ulang juga dilakukan pada tekanan intrak- 
ranial meninggi jinak (betiign intracranial hypcrlctisioti), pungsi lumbal juga dilaku¬ 
kan untuk memasukkan obat-obat tertentu. 


Kontraindikasi 

Kontra ind ikasi mutlak pungsi lumbal ialah pada syok/renjatan, infeksi di daerah 
sekitar tempat pungsi, tekanan intrakranial meninggi yang disebabkan oleh adanya 
proses desak ruang dałam otak (spacc-occupying lesion), dan pada kclainan pcm- 
bekuan yang belum diobali. Pada tekanan intrakranial meninggi yang diduga 
karena infeksi (meningitis) bukan kontraindikasi tetapi harus dilakukan dengan 
hati-hati. 


Komplikasi Pungsi Lumbal 

Sakit kepala, infeksi, iritasi zat kimia terhadap selaput otak, bila penggunaan jarum 
pungsi tidak kering, jarum pungsi patah, herniasi dan tertusuknya saraf oleh jarum 
pungsi karena penusukan tidak tepat yaitu ke arah lateral dan menembus saraf di 
ruang ekstradural. Herniasi ke foramen magnum terjadi pada pungsi lumbal pasień 
dengan tekanan intrakranial meninggi, tcrutama bila diduga karena tumor di fossa 
posterior. Akibat herniasi ini dapat terjadi kegagalan pemapasan dan mcnyebab- 
kan kematian. Kadang-kadang manifestasi herniasi berupa muntah, bradikardia, 
perlambatan pernapasan, kesukaran menelan dan bruit sistolik di daerah oksipitai 
karena kompresi arteri vertebralis. Bila pungsi lumbal perlu dilakukan pada pasień 
dengan tekanan intrakranial meninggi (dugaan meningitis), maka cairan serebro¬ 
spinal harus dialirkan secara perlahan-Iahan/ diteteskan dengan mandren masih 
tctap berada di dałam jarum, dan hanya sedikit saja cairan yang dikeluarkan untuk 
keperluan pemeriksaan yang diperlukan. 

Ałat yang diperlukan: 

• jarum pungsi lumbal yang tajam dengan ukuran yang tepat biasanya nomor 
22-20 serta mandren yang baik 

• cairan anti-septik: larutan yodium dan alkohol 70% 

• kapas 

• sarung tangan steril, kain kasa steril, kain penutup sterił, manometer steril 
atau plastik disposable 

• 2 tabung reaksi yang berisi masing-masing reagensia Pandy dan Nonne dan 
2 tabung rekasi yang steril dan bertutup untuk menampung cairan serebro¬ 
spinal yang dipergunakan untuk mencari etiologi, pemeriksaan jumlah sel 
dem biokimia 
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Posisi Pasień 

Posisi pasień pada waktu diiakukan pungsi lumbal berbaring miring atau duduk. 
Posisi Berbaring Miring 

Anak dibaringkan miring di meja periksa dekat pinggir, kepala ditekuk pada leher, 
dan lutut didorong ke atas-depan hingga bertemu dengan kepala yang menunduk. 
Seorang asisten/pora wat membantu memegang pasień dengan kedua tangan 
pasień dijepit di antara kedua lutut pasień, dan memegang pasień pada leher/bahu 
serta pantat (Gambar 2-4). 



Gambar 2-4. Posisi anak dan fiksasi anak pada pungsi lumbal. 


Tempat pungsi lumbal 

Tempat pungsi lumbal pada garis potong yang menghubungkan spina iliaka 
anterior-superior (SIAS) kiri dan kanan dengan kolumna vertebralis, biasanya di 
antara L3-L4 dan boleh tu run antara L4-L5 atau naik antara L2-L3 tetapi tidak boleh 
pada bayi (Gambar 2-5). 

Posisi Duduk 

Pada anak besar disuruh duduk bebas di meja dengan punggung membungkuk 
dan siku menenpel di lutut. Dapat pula ditaruh bantal besar di depan perut dan 
pasień disuruh mendekap bantal tersebut. Pada bayi kecii harus dipegangi oleh 
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nsisten/perawat dałam posisi duduk dengan menekuk paha ke depan perut. 
Asisten/perawat memegang iutut dan siku kanan pasień dengan tangan kiri, dan 
memegang lutut dan siku kiri pasień dengan tangan kanan (Gambar 2-6). 


krista iliaka 



f 


krista iliaka 

Gambar 2-5. Posisi anak dan tempat pungsi lumbal dałam posisi tiduran minng 



Gambar 2-6. Posisi bayi dan tempat pungsi lumbal dałam posisi duduk. 
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Cara Pungsi Lumbal 

1. Bersihkan tempat pungsi Iumbai sekitar 10 cm ke semua a*ah dari tempat 
pungsi lumbal dengan larutan yodium kemudian dengan larutan alkohol 70% 
Pasang kain penutup steril di atas dan di bawah dan daerah pungsi lumbal dibi- 
arkan terbuka 

2. Tentukan tanda di daerah yang akan ditusuk dengan menekankan ibu jari tang- 
an yang telah memakai sarung tangan steril selama kira-kira 15-30 detik. Tin- 
dakan ini akan memberi tanda di daerah tersebut selama kurang lebih 1 menit 

3. Jarum pungsi lumbal yang sesuai ditusukkan di daerah yang telah ditentukan 
tersebut. Jarum akan melalui beberapa lapisan yang terasa sebagai tahanan, mis- 
alnya ligamentun flavun dan duramater. Setelah menembus jaringan ini terasa 
tahanan berkurang, terlebih setelah menembus duramater. Kemudian mandren 
dicabut dari pungsi perlahan-Iahan untuk mengetahui apakah daerah cairan 
serebrospinal telah tercapai. Bila cairan belum keluar jarum diputar 90° pada 
tempat yang sama, mungkin ada yang menyumbat. Bila masih belum keluar 
cairan tusukkan sedikit lebih dałam lagi dengan mandren yang telah dimasuk- 
kan kembali ke dałam jarum, kemudian cek lagi dengan cara seperti di atas. 
Jarak antara kulit dan ruang subaraknoid berbeda pada setiap anak, sesuai de¬ 
ngan umur dan keadaan gizi pasień. Biasanya l,5-2,5 cm pada bayi dan mening- 
kat sampai 5 cm pada umur 3-5 tahun. Pada remaja jaraknya 6-8 cm 


Pengukuran Tekanan Cairan Serebrospinal 

Bila tusukan jarum pungsi lumbal tepat dan cairan serebrospinal mengalir keluar, 
manometer pengukur tekanan cairan serebrospinal dihubungkan dengan pangkal 
jarum pungsi lumbal tersebut. Cairan serebrospinal dibiarkan mengalir mengisi 
manometer, dan dngginya cairan yang mengisi manometer diukur dałam milimeter 
air. Nilai normal tekanan cairan serebrospinal 50-200 mm pada keadaan tenang. 
Pada anak yang berontak, menangis atau batuk tekanan akan meningkat. 

Setiap denyut jantung menyebabkan fluktuasi 2-5 mm, dan setiap pernapasan 
4-10 mm. Secara normal penekanan vena leher (uji Queckenstedt) selama 10 detik 
meningkatkan tekanan 150-300 mm, dan setelah pelepasan tekanan selama 10 detik 
tekanan akan kembali normal. Tidak adanya peningkatan tekanan menunjukkan 
adanya blok/sumbatan aliran cairan serebrospinal. Pengukuran tekanan cairan 
serebrospinal selalu dilakukan dałam posisi berbaring miring. 

Pemeriksaan Cairan Serebrospinal 

Biasanya pada pungsi lumbal yang berhasil cairan serebrospinal yang keluar 
ditampung dałam tabung atau botol steril untuk pemeriksaan lengkap. Cairan yang 
keluar diperhatikan kejemihan dan warnanya, kemudian ditentukan adanya pro¬ 
tein yang meninggi dengan mempergunakan uji Pandy dan Nonne. 
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Pada uji Pandy 1-2 tetes cairan serebrospinal diteteskan ke dałam tabung reaksi 
yang sebelumnya telah diisi dengan 1 ml larutan fenol jenuh (carbolic acid). Bila ka- 
dar protein meninggi akan didapatkan wama putih keruh atau endapan putih da¬ 
łam tabung reaksi tersebut. 

Pada uji Nonne 0,5 ml cairan serebrospinal dimasukkan ke dałam tabung reaksi 
yang sebelumnya telah diisi dengan + 1 ml larutan amonium-sulfat jenuh. Bila ka- 
dar protein cairari serebrospinal meningkat didapati cincin putih pada perbatasan 
kedua cairan tersebut. 

Pada kesempatan selanjutnya ditentukan jumlah dan diferensiasi sel, kadar pro¬ 
tein, glukose dan kuman dengan preparat langsung maupun kultur. Pada keadaan 
normal cairan serebrospinal berwama jemih seperti akuadest, tetapi pada neonatus 
bisa xantokrom. 

Sel 

Untuk menghitung jumlah sel cairan serebrospinal harus segar, harus sudah dihi- 
tung dałam waktu 1 jam setelah pungsi, karena kalau terlalu lama sebagian sel me- 
nempel di dinding tabung/botol, sebagian sudah lisis sehingga mempengaruhi 
perhitungan. Jumlah sel leukosit normal pada bayi sampai umur 1 tahun adalah 10 
sel/pl, 1-4 tahun 8 sel/pl, remaja dan dewasa 2,59 + 1,73 leukosit/pi. Eritrosit bi- 
asanya tidak terdapat pada anak dan orang dewasa, kecuali pada pungsi traumatik. 
Adanya sel neoplastik, plasmasit, sel stem dan eosinofil dałam cairan serebrospinal 
selalu abnormal. 

Sel eritrosit berlebihan dałam cairan serebrospinal menunjukkan adanya perda- 
rahan atau pungsi traumatik, untuk membedakannya segera lakukan pemutaran 
(centrifuge), dan perhatikan supernatannya. Apabila supematan berwama xantok- 
rom berarti perdarahan lama, sedangkan apabila supernatan berwarna jemih ber- 
arti pungsi traumatik. 

Apabila terdapat peninggian jumlah sel dan terutama polimorfonuklear, maka 
kemungkinan pasień menderita meningitis bakterial, tetapi mungkin juga terjadi 
pada meningitis virus dini atau neoplasma. Di Bagian limu Kesehatan Anak, Fakul- 
tas Kedokteran Universitas Indonesia dipergunakan patokan jumlah sel cairan sere¬ 
brospinal normal pada anak 20/3 per pi, dan pada neonatus minggu pertama 100/3 
per pi, tetapi tergantung juga kepada keadaan klinis pasień dan hasil pemeriksaan 
diferensiasi sel. 

Protein 

Kadar protein normal 20-40 mg/dl. Kadar protein meningkat pada sindrom 
Guillain-Barre, tumor intrakranial atau intraspinal, perdarahan intrakranial, pe- 
nyakit degeneratif dan meningitis. Pada sumbatan saiuran spinał kadar protein di 
bawah^ |umbatan meninggi sehingga kadang-kadang begitu dikełuarkan cairan 
serebrospinal langsung membeku/menggumpal (sindrom Froin). 
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Pada neonatus kadar protein agak lebih tinggi, yaitu 40-80 mg/dl pada umur 
0-2 minggu, dan 30-50 mg/dl pada umur 2-4 minggu. Pada neonatus dengan berat 
badan lahir rendah kadar protein lebih tinggi lagi rata-rata 100 mg/dl. Kadar pro¬ 
tein yang tinggi pada neonatus mungkin disebabkan oleh fungsi sawar darah otak 
belum matang dan adanya perdarahan-perdarahan kecil waktu partus. 


Glukose 

Kadar normal glukose dałam cairan serebrospinal berkisar antara 1/2-2/3 kadar 
glukose plasma, biasanya 50-90 mg/dl. Bila memeriksa kadar glukose cairan sere¬ 
brospinal perlu pula ditentuknn kadar glukose plasma, dan kedua nilai ini diband- 
ingkan. Bila kadar glukose cairan serebrospinal kurang dari 50% kadar dałam 
plasma, maka dapat dikatakan bahwa kadar glukose dałam cairan serebrospinal 
merendah. Penurunan kadar glukose cairan serebrospinal didapati pada pasień 
meningitis bakterial, karsinomatosis selnput otak dan lain-lain. 

Mikroorgan ism e 

Pemeriksaan mikroorganisme perlu dilakukan yang pertama-tama dengan pewar- 
naan Gram. Dengan melihat bentuk kuman dan Gram dapat diduga diagnosisnya 
secara cepat. Biakan cairan serebrospinal dałam media dan uji sensitivitas terhadap 
obat dapat menentukan kuman penyebab yang sebenarnya dan obat yang serasi. 


Kesukaran dan Sumber Kesalahan 

Posisi pasień yang tidak baik dan fiksasi yang tidak cukup sering menyebabkan ke- 
gagalan pungsi lumbal. Cairan serebrospinal tidak mengalir dengan baik, mungkin 
karena sumbatan jarum oleh gumpalan darah/jaringan atau karena tusukan jarum 
terlalu dangkal, dan dapat diperbaiki dengan menusukkan jarum lebih dałam se¬ 
cara perłahan-lahan. Kadang-kadang komponen kauda equina menutup ujung 
jarum, dan dengan sedikit memutar jarum, menusukkannya lebih ke dałam atau 
menarik jarum aliran cairan serebrospinal akan diperbaiki. Tekanan cairan serebro¬ 
spinal yang rendah dan kentalnya cairan (purulen) menghambat aliran cairan 
serebrospinal. 

Aliran dapat ditingkatkan dengan 

• Mengubah pasień nienjadi posisi duduk 

• Menekuk kepala 

• Kompresi vena jugularis di sisi leher 

• Merangsang anak supaya menangis 

Cairan serebrospinal akan berdarah karena penusukan jarum terlalu dałam se- 
hingga menembus fleksus venosus dan dinding belakang korpus vertebrae. Bila 
perdarahan karena tusukan yang ringan, cairan akan menjadi jernih setelah ditam- 
pung dałam 3 tabung yang berbeda secara berturut-turut dan dapat dipakai untuk 
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pemeriksaan, namun apabila pcrdarahan karena tusukan ini hebat, pungsi Iumbal 
harus diulangi 2 hari kemudian. Penting dibedakan antara darah dałam cairan sere- 
brospinal karena perdarahan subaraknoid atau akibat tusukan. 

Bila pungsi Iumbal łraumatik junilah semua sel dihitung, kemudian sel darah 
merah dilisiskan dengan asam asetat, dan sel dihitung kembali. Bila jumlah sel da¬ 
rah putih di bandingkan dengan jumlah sel darah merah di dałam cairan serebro- 
spinal lebih banyak daripada perbandingan sel darah putih dan sel darah merah 
dałam darah, maka dianggap dałam cairan serebrospina! terdapat pleiositosis. 


Pungsi Suboksipital/Pungsi Sisternai 

Pungsi suboksipital adalah suatu cara untuk mendapatkan cairan serebrospinal 
dengan penusukan pada sisterna magna. Cara ini berbahaya karena jarum dapat 
menembus meduła; karena itu pungsi harus dikerjakan olch seorang yang ahli. 

Alat-alat yang perlu disediakan sama dengan persiapan pungsi Iumbal ditam- 
b?h pisau cukur dan sabun. Pasień dibaringkan pada satu sisi seperti pada pungsi 
Iumbal dan leher ditekuk sedikit. Tempat penusukkan dipilih tepat di garis tengah 
pada lekukan antara oksiput dan batas atas prosesus spinosus pertama. 

Cara Pungsi Sisternai 

1. Kepala dan leher bagian belakang dicukur dan daerah pungsi dibersihkan de¬ 
ngan yodium kemudian alkohol 70% seperti pada persiapan pungsi Iumbal 

2. Dengan memakai sarung tangan steril ditentukan bagian teratas spina vertebra 
servikalis, Ialu jarum ditusukkan di garis tengah persis di atas garis ini. Arah 
jarum ke depan dan ke atas ke arah meatus akustikus eksternus, ke arah glabela 
(Gambar 2-7) 

3. Jarum ditusukan perlahan-lahan dengan fiksasi jarum yang baik memakai ibu 
jari telunjuk, sedangkan jarf-jari yang lain menekan leher dan kepala pasień 

4. Lapisan duramater tebal, sehingga terasa waktu jarum menembus duramater 

5. Sisterna magna dicapai setelah penusukan 1-2 cm pada bayi dan kira-kira 4-4,5 
cm pada orang dewasa 

6. Setelah penusukkan jarum, mandren harus sering dicabut untuk mengetahui 
apakah sisterna sudah dicapai 

7. Segera setelah cairan serebrospinal didapat jarum tddak perlu ditusukkan lebih 
dałam. Tekanan cairan diukur dan cairan diperiksa seperti pada cairan serebro¬ 
spinal yang didapat dengan pungsi Iumbal 

Komplikasi 

Jarum pungsi dapat menusuk pusat vital di medula. Kerusakan arteria dapat 
menyebabkan perdarahan ke sisterna atau ventrikel IV. Bila tekanan intrakraniai 
meningkat dapat terjadi gencetan pada medula setelah pengambilan cairan 
serebrospinal. 




48 Prosedur neurodiagnostik 



Gambar 2-7. Arah jarum pada pungsi suboksipital. 


Pungsi Ventrikel 

Pungsi ventrikel adalah suatu prosedur yang berbahaya dan seharusnya hanya di- 
Iakukan dengan indikasi yang tepat dan dengan hati-hati. Selama ubun-ubun besar 
atau sutura koronal masih terbuka dapat dipergunakan untuk pungsi ventrikel, bila 
ubun-ubun besar sudah menutup, jarum bisa ditusukkan melalui sutura koronal 
pada bayi sampai umur 2 tahun, pada anak yang Iebih tua perlu dilakukan dengan 
operasi. Pungsi ventrikel berguna untuk diferensiasi penyebab hidrosefalus. 

Alat-alat yang perlu disediakan sama dengan persiapan pungsi lumbal ditam- 
bah pisau cukur, sabun dan jarum pungsi lumbal sepanjang 10 cm. 

Posisi dan Fiksasi Pasień 

Pasień dibaringkan telentang di meja dan difiksasi. Kepala diletakkan dipinggir 
meja dan dipegangi oleh asisten/perawat. Operator duduk menghadap ubun-ubun 
besar. 

Cara Pungsi Ventrike! 

1. Daerah ubun-ubun besar dan sekitarnya dicukur, kemudian dibersihkan dengan 
yodium dan kemudiaan alkohol 70% 

2. Daerah itu kemudian ditutup dengan kain steril dengan daerah pungsi dibiar- 
kan terbuka. Operator memakai sarung tangan steril 



Taslim S Soetomenggolo 49 


3. Jaram ventrikel ditusukkan di sudut łateral ubun-ubun besar 1-1,5 cm sebelah 
lateral garis tengah. Jarum diarahkan ke arah meatus akustikus eksternus ke da¬ 
łam kornu anterior ventrikel lateralis 

4. Berhubung dalamnya ventrikel tergantung kepada umur pasień dan derajat 
dilatasi ventrikel, maka tusukan sebaiknya kira-kira 1 cm setiap saat, kemudian 
mandren dicabut untuk molihat aiiran c.uran serebrospinal 

5. Hati-hati jangan merubah arah jarum atau memutar di dałam otak untuk men- 
gurangi kerusakan otak. Kalau mau merubah arah jarum, jarum harus ditarik ke 
łuar sampai di kulit baru kemudian ditusukkan kembali 

6. Setełah cairan serebrospinal ditampung , tarik jarum perlahan-lahan sambil 
membiarkan cairan tetap menetes. Apabila tetesan berhenti letakkan ujung jari 
pada kulit sambil memegang jarum dan jarak antara ujung jari dan ujung jarum 
yang telah dicabut merupakan ukuran tebalnya korteks 

Komplikasi 

1. Trauma jaringan otak dan pembuluh darah sepajang arah jarum 

2. Kalau penusukan dilakukan di garis tengah akan menusuk sinus sagitalis 
superior 

Pungsi Subdural 

Pungsi subdural dikerjaknn pada bayi yang ubun-ubun besarnya masih terbuka, bi- 
asanya dilakukan pada bayi dengan efusi subdural atau hematoma subdural. Ru- 
ang subdural terdapat di antara duramater dan pia-araknoid, biasanya terisi oleli 
sedikit/beberapa tcles cairan. Vena-vena serebral melintasi ruang ini dan mudah 
pecah. Perdarahan atau efusi yang terjadi di dałam ruang subdural tidak bisa men- 
galir kemana-mana. 

Alat-Alat Pungsi 

• Pisau cukur dan sabun 

• Larutan anti septik larutan jodium dan alkohol 70% 

• Sarung tangan steril 

• Kain steril berlubang 

• Tabung reaksi steril 

• Jarum pungsi lumbal No. 19 atau 20 steril dengan mandren 


Posisi dan Fiksasi Pasień 

Pasień dibaringkan telentang di meja operasi dengan fiksasi yang baik. Kepala di 
pinggir meja dan operator duduk menghadap ubun-ubun pasień. Seorang perawat 
membantu memegang kepala pasień pada kedua sisinya. 
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Cara Pungsi 

1. Kepala dicukur di bagian 2/3 depan 

2. Daerah ubun-ubun dibersihkan dengan yodium lalu larutan alkohol 70% 

3. Tutupkan kain steril berlubang di daerah tersebut, dan operator mamakai 
sarung tangan steril 

4. Dengan palpasi ditentukan pertemuan antara sutura koronaria dan pojok la- 
teral ubun-ubun besar. Di pertemuan inilahtempat penusukan. ApabUa ubun- 
ubun besar terlalu kecil penusukan dilakukan di sutura koronaria beberapa 
milimeter dari ubun-ubun besar (Gambar 2-8) 

5. Lakukan tusukan dengan memegang jarum pungsi dengan baik secara perla- 
han-lahan sehingga tahanan kulit dilalui, yang berarti ruang subdural sudah ter- 
capai. Tarik mandren dan cairan subdural akan keluar. Biasanya dalamnya 
tusukan antara 0,5-1 cm di bawah kulit, tetapi ada yang mengatakan paling da¬ 
łam 0,6 cm. Janganlah menusuk melebihi 1 cm, dan janganlah cairan disedot 
atau diaspirasi 

6. Pungsi subdural dilakukan bilateral, di sudut kanan dan kiri dengan jarum yang 
berlainan, karena jarum yang pertama mungkin tersumbat serum/bekuan darah 

7. Pada keadaan normal hanya beberapa tetes cairan yang didapat dari pungsi 
subdural ini. Apabila ada efusi subdural akan keluar cairan xantokrom, dan 
maksimal boleh dikeluarkan 15 ml per kali, diułangi fciap 2 hari boleh sampai 6 
kali. Bila setelah 6 kali pungsi masih didapatd cairan, pasień dikirim ke Bagian 
Bedah saraf untuk dilakukan burr hole 

8. Setelah pungsi subdural selesai jarum pungsi dicabut, kemudian luka tusukan 
ditutup dengan kain kasa steril dan ditekan agak lama untuk menghindari kebo- 
coran. Setelah itu ditutup rapat dengan kain kasa steril 

Komplikasi 

1. Perdarahan karena tusukan mengenai pembuluh darah 

2. Infeksi karena tindakan kurang steril 

3. Pengeluaran cairan melebihi 20 ml akan memperberat keadaan pasień 

4. Ulangan pungsi di tempat yang sama dapat menyebabkan fistula dengan men- 
galirkan cairan terus-menerus, maka dianjurkan melakukan ulangan di tempat 
sebelah tusukan sebelumnya 

5. Tusukan terlalu dałam akan mengenai korteks serebri 

Elektroensefalografi (EEG) 

Pemeriksaan EEG adalah salah satu pemeriksaan neurofisiologi yang penting pada 

pasień dengan kelainan susunan saraf pusat. Adanya kelainan fokal pada EEG 

menunjukkan kemungkinan adanya lesi strUktural di otak, sedangkan adanya 

kelainan umum pada EEG menunjukkan adanya kelainan genedk atau meta bo lik. 
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Gambar 2-8. Tempat penusukan jarum pungsi subcJural. 


Perlu diingat bahwa tidak selalu gangguan fungsi otak dapat tercermin pada 
rekaman EEG. EEG norma 1 dapat dijumpai pada anak yang nyata-nyata menderita 
kelainan otak, dan sebaliknya EEG abnormal dapat dijumpai pada anak normal dan 
sehat. EEG abnormal ringan dan tidak khas terdapat pada 15% populasi norma!, 
dan kira-kira 10% pasień epilepsi mempunyai EEG normal. 

Untuk .mendapatkan hasil EEG yang lebih positif perlu dilakukan beberapa 
prosedur aktivasi, misalnya tidur, hiperventilasi, stimulasi fotik dan lain-Iain. Akti- 
vasi tidur akan memberikan hasil positif terutama pada pasień dengan epilepsi 
psikomotor (epilepsi lobus temporalis). Aktivasi hiperventilasi akan memberikan 
hasil positif terutama pada pasień epilepsi dbsence (petit wal). Stimulasi fotik akan 
memberikan hasil positif terutama pada epilepsi centrencephalic. Ada jenis epilepsi 
yang timbul apabila ada rangsangan atau suara tertentu. Aktivasi dapat dilakukan 
dengan rangsangan yang sesuai, yang dapat menyebabkan serangan epilepsi. 

Irama dasar gelombang EEG terdiri atas gelombang alfa dengan frekuensi 8-13 
siklus/ detik (8-13 spd), beta dengan frekuensi > 13 spd, teta dengan frekuensi 4-7 
spd, dan delta dengan frekuensi < 4 sp (Gambar 2-9). Gelombang EEG abnormal 
yang sering ditemukan pada pasień epilepsi ialah gelombang tajam, paku, paku- 
ombak dan paku majemuk (Gambar 2-10). 
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Gambar2-9. Irama dasargelombang EEG 
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Gambar 2-10. Gelombang EEG abnormal pada epilepsi, 
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Gambar 2-11. Rekaman EEG pada epilepsi. 


Rekaman EEG dikatakan abnormal apabila terdapat 

1. Asimetri irama dan voltase gelombang pada dacrah yang sama di kedua 
heinisfer 

2. Irama gelombang tidak teratur 

3. Irama gelombang lebih lambat dibandingkan dengan yang seharusnya misalnya 

gelombang delta . . 

4. Adanya gelombang yang biasanya tidak terdapat pada anak norma!, misalnya 
gelombang tajam, paku (spikc), paku-ombak (spike and wavc), paku majem u k 
(polyspike), dan gelombang lambat voltase tinggi yang timbul secara paroksismal 

Pada pasień epilepsi pemeriksaan EEG harus dilakukan, dan nierupakan pe- 
meriksaan penunjang yang paling baik untuk menegakkan diagnosis. Bentuk se- 
rangan epilepsi tertentu mempunyai gambaran EEG yang khas, misalnya spasme 
infantil mempunyai gambaran EEG hipsaritmia, epilepsi petit mai mempunyai gam¬ 
baran EEG gelombang paku-ombak 3 spd, epilepsi mioklonik mempunyai gam¬ 
baran EEG gelombang paku-tajam-Iambat dan paku majemuk yang timbul secara 
bersamaan (sinkron) (Gambar 2-11). 

Pada pasień dengan serangan intractable atau bentuk serangannya tidak khas da- 
pat dilakukan pemantauan EEG disertai pemantauan video. Pasień durawat dałam 
suatu mangan yang ada videonya sambil dipasang alat EEG telemetri (jarak jauh). 
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Dari rekaman video kita dapat melihat bentuk serangannya, dan dari rekaman EEG 
dapat dilihat apakah sesuai dengan bentuk serangan yang terlihat. Pada perekaman 
ini pasień dapat melakukan aktivitas biasa. 

Pada kejang demam kelainan EEG yang ditemukan tergantung pada waktu 
merekamnya. Pemeriksaan EEG yang dilakukan pada waktu kejang, beberapa jam 
atau hari setelah kejang tidak mempunyai arti klinis. Pada pasień tanpa komplikasi 
33% EEG nya akan menunjukkan adanya gelombang delta secara difus atau daerah 
belakang kepala, dan dałam 2 minggu akan menghilang tanpa mempunyai nilai 
prognostik. Pada trauma tumpul kepala EEG abnormal sebanding dengan beratnya 
trauma. Yang paling sering pada keadaan akut terdapat ritme delta di bagian 
posterior, dan apabila perlambatan delta di daerah posterior ini menetap akan 
menyebabkan gangguan fungsi otak. 

Pada pasień dengan sakit kepala, pendekatan secara klinis Iebih dipercaya dari- 
pada pemeriksaan EEG dałam mencari penyebab. Kelainan EEG pada pasień de¬ 
ngan sakit kepala Iebih sering berhubungan dengan migren atau kejang. Delta fokal 
berhubungan dengan migren hemiplegia, dan abnormalitas epileptiform berhubun¬ 
gan dengan serangan kejang. Pada pasień yang telah mengalami serangan 
hipoksik-iskemik pemeriksaan EEG mempunyai nilai prognostik apabila dilakukan 
secara serial. Pada pasień dengan EEG normal prognosisnya Iebih baik daripada 
yang abnormal. 

Pada infeksi susunan saraf pusat seperti meningitis, ensefalitis, ensefalitis herpes 
pemeriksaan EEG perlu dilakukan untuk melihat kemungkinan adanya kejang ter- 
sembunyi (subłle), adanya kelainan otak, efusi subdural atau empiema subdural. 
Pada penyakit degeneratif pemeriksaan EEG sedikit menolong membantu diagno- 
sis. Pada penyakit-penyakit metabolik dan subacute sclerosing pnnenccphalitis (SSPE) 
menunjukan kelainan EEG tertentu. Pada sindrom Reye pemeriksaan EEG untuk 
menentukan derajat ensefalopati. 

Pada penentuan mati otak pemeriksaan EEG hanya merupakan alat bantu. Pada 
pasień dengan hipotermia dan dengan obat sedatif dapat menyebabkan EEG den¬ 
gan amplitudo rendah atau isoelektrik. Kadang-kadang pasień dengan fungsi 
batang otak sudah tidak ada sama sekałi, aktivitas EEG dengan amplitudo rendah 
masih ada. Pada pasień dengan kelainan paroksismal bukan epilepsi, pemeriksaan 
EEG dapat membantu menegakkan diagnosis, misalnya pada sinkop atau pada 
breath-holding spcłl, EEG pada waktu serangan tidak memperiihatkan gelombang 
epileptiform. *■ 

Elektromiografi (EMG) 

Pemeriksaan EMG dilakukan pada pasień dengan kelainan lower motor neuron. Pada 
pasień dengan kelainan upper motor neuron dan ekstrapiramidal abnormalitasnya 
tidak khas. Pemeriksaan dilakukan dengan penusukan elektrode jarum ke dałam 
otot untuk mencatat potensial aksi dari aktivitas otot. Potensial aksi ini dibesarkan 
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dan diperlihatkan pada cnthode ray osciłloscope, dapat juga diperdengarkan pada 
pengeras suara. Perekaman dłlakukan pada waktu istirahat, pada waktu penusu- 
kan dan pada waktu otot kontraksi sampai kontraksi maksimal. 

Pada otot normal waktu istirahab*otot dałam keadaan electrical silence. Pada 
waktu penusukan biasanya akan timbul aktivitas spontan sejenak, dan apabila ak- 
tivitas spontan berlangsung lama berarti abnormal. Aktivitas spontan seperti fibri- 
iasi, gelombang tajam positif, fasikulasi dan lain-Iain menunjukkan adanya 
penyakit, yang paling sering kelainan neuropatik. Lepas muatan spontan yang ber- 
ulang didapatkan pada kelainan neuropatik dan miopatik, misalnya pada miotonia. 

Perekaman selanjutnya adalah untuk evaluasi sifat-sifat listrik potcntial motor 
unit selama otot berkontraksi. Dengan peningkatan kontraksi akan terjadi pening- 
katan kecepatan depolarisasi. Karakteristik potcntial motor unit dapat juga dipelajari 
dengan menghitung waktu rata-rata, amplitudo, dan jumlah fasę. Motor unit bi¬ 
asanya mempunyai 2 atau 3 fasę, waktunya 5-15 ms, dan voltase 15-20 uv. Pada 
penyakit otot primer biasanya waktunya singkat, amplitudo kecil, potensial poli- 
fasik, dan pada penyakit neuropatik kronik biasanya waktunya lama, amplitudo 
besar dan potensial polifasik. 

Kecepatan Hantar Saraf (KHS) 

Kecepatan hantar saraf pada saraf motorik dapat diukur dengan rangsangan pada 
saraf tersebut di dua tdtik dan mencatat waktu di antara tiap rangsangan. Kece¬ 
patan hantar saraf tergantung kepada umur pasień dan kepada saraf yang diuji. 
Kecepatan hantar saraf dapat digunakan untuk membedakan demielinisasi dari de- 
gcnerasi aksonal pada saraf perifer dan juga pada kelainan otot. Pada demielinisasi 
saraf perifer KHS menurun dan pada degenerasi aksonal dan kelainan otot KHS 
normal. KHS saraf sensori dapat ditentukan pada bayi dan anak, tetapi prose- 
dumya sukar. Pemeriksaan ini berguna pada neuropati sensori dan autonomik 
keturunan, dan pada beberapa kelainan degeneratif. 

Potensial Cetusan 

Potensial cetusan (evoked potentials) adalah respons otak terhadap rangsangan dari 
luar; kebanyakan amplitudonya sangat rendah sehingga tidak terlihat pada pe¬ 
meriksaan EEG. Dałam neurologi anak tes potensial cetusan yang sering digunakan 
ialah visual~cvokcd response (VER), brainstem audi tory-euoked response (BAER) dan 
somatosensory-eudked potcntial (SSEP). 

Visual-Evoked Response (VER) 

VER dipergunakan untuk menegakkan diagnosis Ieukodistrofi, penyakit de¬ 
mielinisasi dan lipidosis. VER dapat menunjukkan adanya neuritis optika yaijg se- 
cara klinis tidak terlihat seperti pada ataksia Friedreich dan degenerasi lain VER 
bisa dilakukań pada neonatus untuk mengikud perkembangan sistem penglihatan. 
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Brainstem Auditory-Evoked Responses (BAER) 

BAER dapat membantu menegakkan diagnosis gangguan pendengaran pada bayi, 
dan dapat dilakukan baik pasień dałam keadaan tidur maupun tidak tidur. Pasień 
yang akan diperiksa dapat dałam posisi duduk atau berbaring dengan memakai 
ałat pendengaran yang mengeluarkan suara berdetik (clicks) kepada tiap tełinga. 
Respons yang timbul dicatat dengan ełekłrode yang dipasang di skalp. Akan tim- 
bul 7 gelombang yang diberi nama sesuai urutan timbułnya gelombang dengan 
angka romawi I sampai VII, yang terpenting 1 sampai dengan V, tetapi gelombang 
I, III dan V yang timbul paling konsisten. Gelombang I berasal dari koklea/N. 
Akustikus, gelombang II berasal dari medula oblongata, gelombang III berasal dari 
nukleus olivari superior, gelombang IV berasal dari nukleus lemnikus lateralis, ge¬ 
lombang V berasal dari kolikulus inferior. Pada neonatus gelombang I, III dan V 
paling gampang dideteksi (Gambar 2-12). BAER dapat dilakukan pada bayi prema- 
tur dengan usia kehamilan melebihi 26 minggu dengan peningkatan amplitudo dan 
pengurangan latensi (waktu) sesuai dengan usia kehamilan. Interpretasi klinis 
BAER berdasarkan interval waktu antara gelombang dan łatensi (waktu) inłerpcnk. 

Penyakit N.VIII perifer mempengaruhi latensi semua gelombang, tetapi tidak 
merubah latensi intcrpeak. BAER abnormal terdapat pada bermacam-macam 
leukodistrofi, ataksia Eriedreich, neuropati motor dan sensori herediter dan pada 
penyakit balang otak seperh pada neonatus dengan aspiksia atau hiperbilirubine- 
mia. BAER abnormal juga didapatkan pada meningitis bakterial dan ensefalitis vi- 
rus. BAER juga digunakan untuk menentukan prognosis pada pasień koma akibat 
trauma kepala, cariUorcspirntory arrest atau pada peninggian tekanan intrakranial. 

Samotosensory-Evoked Potential (SSEP) 

Mempelajari antar sensori kom/ensional hanya mengenai bagian distal saraf perifer, 
sedangkan bagian proksimal sukar ditentukan. Pada SSEP penilaian antar saraf da¬ 
pat mencakup seluruh sepanjang perjalanan somatosensori. Permulaan, SSEP 
hanya mengenai perubahan amplitudo dan bentuk gelombang pada penyakit yang 
mengenai serebrum dan medula spinałis, tetapi sekarang evaluasi terutama men¬ 
genai hantaran saraf pusat dengan menentukan latensi (waktu) SSEP yang dicatat 
di atas tulang belakang (spine) atau di skalp. 

SSEP dilakukan pada saraf perifer dengan stimulasi listrik melalui kulit. Bia- 
sanya dilakukan pada saraf medianus, dengan rekaman serebral di atas korteks so¬ 
matosensori parietal kontralateral. Kecepatan antar saraf perifer setaraf orang de- 
wasa pada umur 3 tabun, sedangkan kecepatan antar medula spinałis setaraf orang 
dewnsa pada umur 5 tahun. 

Pemeriksaan SSEP dapat menentukan lokasi disfungsi otak, SSEP abnormal juga 
berhubungan dengan Iesi di mcduła spinałis, lesi di otak karena malformasi atau 
penyakit neurodegeneratif untuk menentukan prognosis. 
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Gambar 2-12. Gelombang yang timbul pada pemeriksaan BAER. 


Radiografi Kepala 

Pemeriksaan radiografi kepala sekarang tidak begitu berguna seperti sebelum dite- 
mukan computcrizcd totnography senn = CT-scan dan magnetie rcsonmicc iinnging = 
MR1. Biasanya hanya berguna untuk nicnentukan lokasi lesi litik seperti pada 
histiositosis-X, adanya anomali kongenital seperti nkondroplnsia, disostosis klei- 
dokranial atau hiperostosis, dan deteksi fraktur pada trauma kepala. 


Ct-Scan 

Dengan ditemukannya CT-scan merupakan revolusi dałam menegakkan diagnosis 
pada pasień dengan kelainan neurologis, dan menyingkirkan pemeriksaan invasif 
seperti pneumoensefalografi, ventrikułografi, dan angiografi. 

Pemeriksaan ini tidak invasif, memakan waktu kira-kira 30 menifc. Karena 
sedikit pergerakan saja dapat menimbulkan artdfak, maka pada anak-anak yang ti¬ 
dak bisa diam, misalnya anak di bawah umur 5 tahun perlu diberikan obat sedatif 
untuk mencegah pergerakan kepala. Untuk melihat struktur dan pembuluh darah 
lebih jelas digunakan kontras jodium. Biasanya akan terjadi penyangatan (enhnnce- 
tnetit) tumor dan jaringan abnormal sekitarnya. 

CT-scan adalah prosedur pilihan untuk evaluasi trauma kepala, untuk menentu- 
kan adanya kalsifikasi intrakranial, tumor otak, malformasi otak seperti agenesis 
corpus callosum, holoprosensefali, sindrom Dandy-Waiker, dan juga berguna 
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untuk menentukan lokasi abses otak dan pengamatan hasil pengobatan. Pada hi- 
mor otak CT-scan berguna untuk menentukan lokasi tumor dan kemungkinan jenis 
histologi jaringannya. Walaupun angiografi masih merupakan prosedur pilihan un¬ 
tuk menegakkan diagnosis adanya kelainan vaskular, tetapi CT-scan dan MRI juga 
dapat untuk mendeteksi; juga akan terdeteksi adanya hematoma, perdarahan 
subaraknoid atau edema otak. 

CT-scan inferior dibandingkan dengan pemeriksaan ultrasonografi pada kom- 
plikasi intrakranial pada prematuritas dan pada hidrosefalus. CT-scan juga inferior 
dibandingkan dengan pemeriksaan MRI pada deteksi malformasi kecil (minor) 
pada susunan saraf pusat, pada evaluasi lesi epileptogenik, pada proses de- 
mielinisasi, kelainan di medula spinalis dan fosa posterior. 


Magnetic Resonańce Imaging (MRI) 

Pemeriksaan MRI (NMR = nuclcar magnctic rcsonance) adalah prosedur non-invasif, 
dapat memberikan informasi mengenai struktur otak tanpa kena radiasi. Biasanya 
Tl lebih baik untuk melihat struktur nnatomi, dan T2 untuk mendeteksi struktur 
abnormalitas. 

MRI lebih unggul dibandingkan CT-scan pada tumor di fosa posterior terutama 
pada tumor yang isodens yang dilakukan pemeriksaan dengan kontras. MRI juga 
lebih unggul pada tumor dengan derajat rendah (Iow gradc) dengan efek massa dan 
edema. Tumor di sella dan kiasma MRI juga lebih unggul daripada CT-scan. Pe¬ 
meriksaan MRI dengan kontras penyangatan yang terjadi dapat digunakan untuk 
membedakan edema dan tumor, juga membedakan antara jaringan yang masih 
hidup dan nekrosis; MRI dengan kontras juga dapat mendeteksi metastasis medu- 
ioblastoma ke leptomeningeal dan ke medula spinalis, dapat juga mendeteksi 
kelainan otak pada neurofibromatosis dan tubero sklerosis. 

Pemeriksaan MRI juga unggul dari pada CT-scan pada tumor medula spinalis 
sekitar foramen magnum, tetapi kalah unggul pada pemeriksaan lesi ekstradural 
dan kelainan tulang. Pemeriksaan MRI juga baik untuk membedakan selaput 
kelabu dan selaput putih otak, sehingga baik untuk melihat mielinisasi pada pen- 
yakit demielinisasi dan perkembangan otak pada anak dengan gangguan perkem- 
bangan. Pada anak dengan gangguan perkembangan, terutama bila diduga ada 
anomali pada korteks otak, pemeriksaan MRI lebih unggul daripada CT-scan, misal- 
nya pada mikropoligiria, lissensefali, atau 'pada heterotopik selaput kelabu. MRI 
juga merupakan pemeriksaan pilihan daripada CT-scan pada pasień dengan serang- 
an parsial simpleks maupun kompleks yang sukar diobati. 

High-Jiełd-strength MRI digunakan untuk membuat peta distribusi besi di otak. 
Pada keadaan normal konsentrasi besi maksima! terdapat di globus pallidus, nuk- 
leus kaudatus dan putamen. Pada penyakit Hallervorden nukleus-Spatz besi akan 
meningkat, dan dapat ditegakkan diagnosisnya dengan pemeriksaan MRI. 
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Arteriografi Serebra! 

Arteriografi serebral dilakukan dengan penyuntikan kontras ke dałam zrtem. ke- 
mudian dilakukan pemotretan dari lateral dan anteropostenor sekahgus. Pada anak 
penyuntikan biasanya dUakukan pada a. brakialis atau a. femoralis. 

Pada prinsipnya indikasi prosedur ini adalah untuk mengevaluasi abnormaUtas 
vaskular, termasuk malformasi atrioventrikular. aneunsma, dan penyakit oklusi 
vaskular. Pada tumor hemisler otak lokasi tumor ditentukan dengan adanya dis- 
torsi a karotis atau sistem vena, atau adanya yaskularisasi abnormal, walaupun CT- 
scan dan MRI sudah dapat menentukan besar dan lokasi tumor, tetapi arten- ografi 
masih berguna untuk menentukan pembuluh darah yang mendarahi tumor terse- 
but. Arteriografi juga berguna untuk menentukan derajat keganasan. 

Ultrasonografi 

Ultrasonograf! dipergunakan secara luas untuk mendeteksi adanya perdarahan in- 
trakranial pada bayi baru lahir dan bermacam-macam. kelaman bukan perdar , 
misalnya hLnor, hidrosefalus, leukomalasia periventrikular, ensefalomalasia pobk- 
istik dan kalsifikasi oleh karena infeksi sitomegolovirus atau toksoplasma. Ultx 
sonografi dilakukan melalui ubun-ubun besar yang masih terbuka, sehmgga makm 
sempit ubun-ubun besamya makin kccil akurasinya. 
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Peninggian Tekanan Intrakranial 


Sofyan Ismael 


Pendahuluan 

Diagnosis dan tata laksana peninggian tekanan intrakranial pada anak merupakan 
suatu hal yang sangat penting. Kegagalan dałam menilai kegawatan neuropediatrik 
secara dini akan memperlambat tindakan pengobatan dan dapat mengakibatkan 
gejala sisa ataupun kematian. 

Tekanan intrakranial merupakan jumlah tekanan dari struktur-struktur di da¬ 
łam rongga tengkorak yang terdiri atas otak, darah dan pembuluh darahnya serta 
cairan serebrospinal (CSS). Untuk mempertahankan tekanan yang konstan, adanya 
peninggian tekanan intrakranial karena gangguan salah satu struktur akan diikuti 
oleh pengurangan volume struktur lainnya. Misalnya pada keadaan peninggian 
tekanan CSS yaitu pada hidrosefalus akan terjadi kompensasi dengan terjadinya 
pengurangan volume otak. 

Mekanisme penyesuaian ini terbatas. Anak-anak dengan ubun-ubun yang masih 
terbuka dapat mengatasi tekanan intrakranial yang meninggi dengan menambah 
jumlah volume rongga otaknya. Tetapi keadaan ini justru amat berbahaya, karena 
dapat mengakibatkan terlambatnya penanganan peninggian tekanan intrakranial. 

Dewasa ini pengukuran dan penanggulangan terhadap peninggian tekanan in¬ 
trakranial mendapat perhatian yang makin besar. Pengenalan dini peninggian te¬ 
kanan intrakranial dan penanganan yang dipantau dengan cermat merupakan indi- 
kator yang sangat bermakna dałam menentukan perkembangan kelainan intrakra¬ 
nial dan untuk mengatasi kelainan sekunder berupa iskemia serebri atau kerusakan 
susunan saraf yang menetap sehingga sangat menentukan hasil akhir perawatan. 


Patofisiologi 

Rongga tengkorak merupakan ruang tertutup dengan volume yang tetap, kecuali 
pada anak dan bayi dengan fontanel dan sutura yang belum menutup. Di dałam 
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rongga tengkorak terdapat tiga komponen utama yaitu jaringan otak, cairan sere- 
brospinal, dan darah beserta pembuluh darahnya. Semua komponen ini pada 
hakekatnya tidak dapat dimampatkan, sehingga di dałam rongga tengkorak ber- 
laku hukum Monro-Kelłie yang menyatakąn bahwa perubahan vołume saiah satu 
komponen Lntrakranial akan menyebabkan perubahan kompensatorik volume 
komponen intrakranial lainnya. 

Pada bab ini akan dibahas mengenai sirkulasi CSS, aliran darah otak, dan kea- 
daan patologi jaringan otak yang berhubungan dengan perubahan tekanan intra¬ 
kranial. 


Sirkulasi Cairan Serebrospinal 

Produksi CSS bergantung pada proses sekresi dan difusi. Plcksus koroid meru- 
pakan tempat utama pembentukan CSS yaitu sebanyak 1/4 sampai 1/3 dari selu- 
ruh CSS. Tempat produksi CSS lainnya adalah ependim ventrikular, akuaduktus 
Sylvii, rongga subaraknoid dan sel endotel yang melapisi kepiler-kepiler otak. Vo- 
lume CSS pada anak berumur antara 3-13 tahun berkisar antara 65-140 ml, dengan 
rata-rata 90 ml. Produksi CSS pada anak kurang lebih 0,35 ml per menit atau 500 ml 
per hari. Keadaan ini mengakibatkan terjadinya pertukaran volume CSS 5 kali da¬ 
łam satu hari. 

Resorpsi CSS terutama terjadi dałam vili araknoid yang Ietaknya menjorok ke 
dałam sinus sagitalis superior. Tempat absorpsi lain adalah ependim ventrikular, 
pleksus koroid, pembuluh darah vena, limfatik otak dan medula spinalis. Produksi 
CSS relatif konstan dan hanya berkurang sedikit bila tekanan CSS meningkat. Se- 
baliknya absorpsi CSS akan meningkat scbanding dengan peninggian tekanan CSS 
sampai batas 70 mm H : 0. Apabila tekanan CSS mencapai 200 mm H,0, absorpsi 
CSS menjadi tiga kali lebih besar dibandingkan pembentukannya. 

Pada hidrosefalus progresif terjadi kegagalan absorpsi tanpa adanya pening- 
katan pembentukan CSS. Papiłoma pleksus koroid adalah satu-satunya proses pa- 
tologis dengan pembentukan CSS jauh melebihi absorpsi. Bila terjadi kegagalan 
pada absorpsi, usaha-usaha yang ditujukan pada penurunan pembentukan CSS ti¬ 
dak menunjukkan hasil yang bermakna terhadap volume CSS keseluruhan. 


Aliran Darah Otak 

Aliran darah otak normal adalah sekitar 57 ml/100 g jaringan otak per menit, yang 
merupakan 15% dari keseluruhan curah jantung pada keadaan istirahat Berat otak 
orang dewasa hanya 2% dari berat badannya sehingga terlihat bahwa otak menda- 
pat darah relatif lebih besar dibandingkan organ lain. Perfusi jaringan bergantung 
pada tekanan sistemik dan tahanan atau resistensi jaringan tersebuŁ Tekanan darah 
yang menyirami jaringan otak dikenal sebagai tekanan darah serebral. 
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'Gambar 3-i. Sirkulasi ćairan serebrospinal. \ 


Dałam hal hemodinamik serebral, tekanan darah serebral adalah sama dengan 
selisih tekanan darah arterial sistemik dan tekanan vena serebral. Dałam keadaan 
normal tekanan vena serebral adalah 5 mm Hg. Karena tekanan vena serebral nilai- 
nya amat rendah maka tekanan darah otak terutama bergantung kepada tekanan 
darah arterial sistemik. Apabila resistensi intrakranial besar maka jumlah darah 
yang mengalir ke otak akan menu run, sebaliknya aliran darah akan menjadi Iebih 
besar jika resistensi intrakranial menu run. Dałam bentuk rumus maka: 


aliran darah otak = 


tekanan darah serebral 
resistensi intrakranial 


tekanan darah arteriil sistemik - 5 mm Hg 
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Pada anak sehat, fluktuasi tekanan darah sistemik tidak menimbułkan perubah- 
an yang berat terhadap aliran darah otak, karena sirkulasi serebral mempunyai 
mekanisme tersendiri yang disebut sebagai autoregulasi otak. Pembuluh darah otak 
menyesuaikan besar lumennya sedemikian rupa, sehingga aliran darah tidak ban- 
yak berubah-ubah walaupun terjadi fluktuasi tekanan darah arterial sistemik. Pen- 
gaturan diameter lumen arteri serebral inilah yang dinamakan autoregulasi otak. 
Bila tekanan intralumen meningkat terjadi konstriksi arterial sedangkan dilatasi ar¬ 
terial terjadi bila tekanan intralumen menurun. Reaksi autoregulasi tersebut hanya 
memerlukan waktu beberapa detik saja. 

Penurunan tekanan darah sistemik sampai 50 mm Hg masih dapat ditolerir 
tanpa menimbułkan gangguan sirkulasi serebral. Bila tekanan darah sistemik men¬ 
urun sampai di bawah 50 mm Hg, maka autoregulasi otak tidak mampu lagi mem- 
pcrtahankan aliran darah otak dałam memenuhi kebutuhan metabolisme otak. Bila 
nilai tekanan darah arterial mencapai 35 mm Hg akan terjadi penurunan kesadaran. 

Tekanan intralumen pada suatu daerah iskemik Iebih rendah dibandingkan 
daerah sehat yang berdampingan, sehingga darah akan mengalir dari wilayah teka¬ 
nan intralumen tinggi ke wilayah dengan tekanan intralumen rendah. Dengan 
demikian, iskemia serebral regional dapat terkompensasi. Tekanan C0 2 yang tinggi 
menyebabkan dilatasi arteri serebral dan menumnnya resistensi pembuluh darah 
sehingga aliran darah otak bertambah. Pada keadaan hiperventilasi, tekanan C0 2 
menurun dan terjadilah penyempitan arteri serebral yang mengakibatkan aliran da¬ 
rah otak menurun. Metabolisme otak hampir seluruhnya bergantung pada hasil pe- 
mecahan oksidatif glukose dan C0 2 . Peningkatan metabolisme otak, baik secara 
regional maupun secara global, mengakibatkan secara berturut-turut produksi CO, 
bertambah, vasodiIatasi, aliran darah otak menjadi Iebih besar dan bertambahnya 
jatah O z dan glukose untuk otak. 

Jaringan Otak 

Keadaan patologi jaringan otak yang berhubungan dengan tekanan intrakranial 
adalah edema serebri dan proses desak ruang. 

1. Edema Serebri 

Edema serebri adalah pengumpulan cairan di dałam jaringan otak, baik intraselułar 
atau ekstraselular. Edema serebri dapat terjadi lokal atau umum. Edema serebri 
nmiim dapat menyebabkan peninggian tekanan intrakranial. Fishman membagi 
edema serebri menjadi edema vasogenik, edema sitotoksik dan edema interstisial. 

A. Edema Vasogenlk 

Edema serebri tipe vasogenik terjadi sebagai akibat»peninggian- permeabilitas 
kapiler/ sehingga cairan dari dałam pembuluh darah merembes ke luar, ke dałam 
ruang ekstraselular. Cairan teru tama terletak dałam substansia alba. Edema serebri 
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tipe vasogenik terjadi pada iumor, abses, infark/ trauma^ atau perdarahan o tak. 
Pengobatan dengan kortLkosteroid’ memberikan respons yang baik. Osmoterapi ti¬ 
dak mempunyai efek terhadap edema vasogenik tetapi dapat menurunkan tekanan 
intrakranial dengan mengurangi volume otak di bagian yang normal. 

B. Edema Sitotoksik * 

Edema serebri tipe sitotoksik teijadi sebagai akibat gangguan permeabilitas mem¬ 
bran seł sehingga terjadi pengumpulan cairan di dałam neuron, glia dan sel endotei 
yang mengakibatkan pembengkakan sel tersebut. Kelebihan cairan ini dapat terle- 
tak baik di dałam substansia grisea maupun di dałam substansia ałba. Edema sito¬ 
toksik dapat terjadi pada keadaan hipoksia, iskemia dan infeksi. Pengobatan 
dengan kortikosteroid tidak efektif untuk mengurangi edema, tetapi osmoterapi 
dengan jalan mengurangi volume otak dapat menurunkan tekanan intrakranial. 

C. Edema Interstlsial 

Edema interstisial terjadi karena pemindahan cairan secara transependimal dari 
sistem ventrikel ke jaringan otak. Hal ini terjadi pada keadaan peningkatan tekanan 
hidrostatik intraventrikeł karena gangguan sirkulasi CSS. Cairan terutama didapat- 
kan di daerah substansia ałba periventxikułai. Pengobatannya lebih mudah dan bi- 
asanya berhasil. Dapat diberikan obat yang mengurangi produksi CSS misalnya 
asetazolamid atau furosemid sedang kortikosteroid dan osmoterapi tidak efektif. 


2. Proses Desak Ruang 

Proses desak ruang disebabkan tumor, abses, hematoma dan malformasi arte- 
riovena. Peninggian tekanan intrakranial terjadi karena proses desak ruang: a. se¬ 
cara fisis menempati ruang intrakranial. b. menimbulkan edema serebri. c. 
membendung sirkulasi dan absorpsi CSS. d. meningkatkan ałiran darah otak. e. 
menyumbat pembuluh darah bałik vena. 


Definisi 

Untuk memahami tekanan intrakranial perlu pengertian mengenai apa yang dise- 
but tekanan intrakranial normal dan peninggian tekanan intrakranial. 


I. Tekanan Intrakranial Normal 

Tekanan intrakranial normal berkisar antara 0-10 mm Hg atau 0-136 mm H,0 pada 
orang dewasa. Tekanan intrakranial bervariasi dengan umur, tekanan intrakranial 
dewasa berkisar antara 10-20 mm ItyD (0,7-l,5 mm Hg). Sedangkan tekanan intrak¬ 
ranial bayi adalah 40-100 mm H^O (3,0-7,5 mm Hg). 



Sofyan Ismael 65 


Pencatatan tekanan intrakranial secara teras menerus memperlihatkan adanya 2 
jenis fiuktuasi, yaitu: 

• Fiuktuasi yang selaras dengan denyut nadi 

• Fiuktuasi yang selaras dengan siklus pemapasan 

Tekanan intrakranial rata-rata diperhitungkan sebagai tekanan intrakranial 
pada keadaan diastolik ditambah dengan 1/3 tekanan nadi pada fiuktuasi nadi, 
atau sebagai 50% tekanan sinusoidal fiuktuasi respirasi. Pada keadaan normal teka¬ 
nan intrakranial rata-rata ini tidak boleh melebihi 10 mm Hg. Tekanan intrakranial 
yang melebihi 15 mm Hg harus dicari penyebabnya dan perlu diawasi lebih Ianjut, 
sedangkan tekanan intrakranial melebihi 20 mm Hg jelas melampaui batas normal 
dan harus ditanggulangi sebaik-baiknya. 


2. Peninggian Tekanan Intrakranial 

Tekanan intrakranial 20-40 mm Hg dianggap sebagai tekanan intrakranial yang 
tinggi dan bila mencapai 40 mm Hg atau lebih disebut sebagai hipertensi intrakra¬ 
nial yang berat Para ahli menyetujui bahwa tekanan intrakranial melebihi 25 mm 
Hg memerlukan tindakan segera untuk mengatasinya. Peninggian tekanan intrak- 
ranial dapat berbentuk kenaikan yang menetap atau dałam bentuk gelombang, 
karena adanya bentuk gelombang, pengukuran tekanan intrakranial harus dilaku- 
kan terus menerus dałam jangka waktu tertentu. 

Gelombang A (plalcau wavcs) terdiri dari peninggian tekanan intrakranial yang 
tiba-tiba sampai 50 mm Hg atau lebih selama 5 sampai 20 menit kemudian turun 
kembali. Selama terjadi peninggian tekanan ini pasień dapat menunjukkan perbu- 
rukan keadaan neurologis maupun fungsi vital. Gelombang B adalah peninggian 
tekanan intrakranial yang berupa łonjakan tajam, dengan tekanan 25-50 mm Hg se¬ 
lama 1-2 menit. Gelombang ini sering berhubungan dengan pemapasan periodik. 


Penyebab Peninggian Tekanan Intrakranial 

Peninggian tekanan intrakranial sering dijumpai pada berbagai penyakit sistemik 
maupun neurologis. Morris dan Cook membagi penyebab/keadaan yang menye- 
babkan peninggian tekanan intrakranial sebagai berikut: 

1. Gangguan dinamika CSS 

a. Obstruksi aliran CSS di Iuar sistem ventrike! yang terjadi pada trauma, in- 
feksi, kelainan kongenital dan perdarahan subaraknoid 

b. Obstruksi aliran CSS di dałam ventrikel yang terjadi pada kelainan kon¬ 
genital, tumor dan perdarahan intraventrikel 

c. Kelainan pada pleksus koroid 

d. Gangguan absorpsi CSS 
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2. Peningkatan voIume otak 

a. Edema yang menyeluruh, yang teijadi pada trauma, toksin, gangguan mer 
tabołik seperti hipoksia, infeksi dan pseudotumor serebri 

b. Edema setempat yang terjadi pada trauma setempat dan edema sekitar tu- 
mor serebri. 

3. Peningkatan voIume darah serebral 

a. Obstruksi aliran vena yang terjadi pada sindrom vena kava superior dan 
trombosis sistem sinus. 

b. Kelainan metabolik yang terjadi pada hipoksia dan hiperkarbia 

c. Hipertensi 

d. Hipervolemia 

e. Kegagalan respons autoregulasi yang terjadi pada trauma, tumor, iskemia 
otak, hipertensi yang berat dan hipotensi 

f. Inhalasi gas anestetik 

4. Proses desak ruang 

Terdapat pada abses serebri, tumor otak dan perdarahan. 

Manifestasi Klinis 

Sakit Kepala 

Sakit kepala disebabkan distorsi duramater dan pembuluh darah otak. Anak besar 
dapat mengeluh sakit kepala, tetapi anak kecil mungkin hanya menunjukkan iri- 
tabilitas atau anoreksia saja. Sakit kepala sering bertambah pada waktu bangun 
pagi, dan biasanya menjadi makin hebat oleh kegiatan yang menimbulkan pening- 
gian tekanan intrakranial seperti batuk, bersin, mengedan atau perubahan posisi 
kepala tiba-tiba. Sakit kepala menjadi makin sering dan makin hebat sesuai dengan 
peninggian tekanan intrakranial selanjutnya. 

Muntah 

Muntah pada umumnya tanpa disertai rasa mual, disebabkan oleh distorsi pembu¬ 
luh darah dan batang otak. Muntah lebih sering dijumpai pada tumor infratento- 
rial. Pada mulanya hanya timbul pada waktu bangun pagi, kemudian dapat terjadi 
setiap waktu. 

Perubahan Kebiasaan atau Kepńbadian 

Manifestasi yang terlihat adalah iritabilitas, membandel, apatis atau depresi, pe¬ 
rubahan gairah hidup, letargi, lesu, mengantuk yang berlebihan, menjadi pelupa 
disertai penurunan nilai pelajaran sekolah. 
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Lingkar Kepala 

Prosedur ini merupakan pemeriksaan yang sangat penting untuk menentukan 
perkembangan volume intrakraniai, terutama pada bayi. Pertumbuhan kepala 
seorang bayi selama tahun pertama lebih cepat dibandingkan pertumbuhan kepala 
selama sisa hidupnya. Ukuran baku normal lingkar kepala bayi prematur berlainan 
dengan bayi lahir cukup bulan. Pada bayi cukup bulan perkembangan normal ling- 
karan kepala adalah 2 cm per bulan untuk 3 bulan pertama, 1 cm per bulan untuk 3 
bulan kedua dan 1/2 cm per bulan untuk 6 bulan berikutnya. 

Peninggian tekanan intrakraniai akan menyebabkan pembesaran kepala berlebi- 
han pada bayi dan anak sampai umur 3 tahun. Harus diingat bahwa adanya pe¬ 
ninggian tekanan intrakraniai tidak seialu disertai pembesaran kepala. Pelebaran 
sutura masih dapat ditemukan sampai umur 10 tahun. Pada pemeriksaan fisis da- 
pat ditemukan crackcd poł sign. 

Fontanel Anterior ■ 

Palpalsi fontanel dilakukan untuk menentukan peninggian tekanan intrakraniai. 
Pada anak yang diam, membonjolnya fontanel melebihi pinggiran sudut-sudut tu- 
lang dan adanya ketegangan pada fontanel yang menyebabkan sulitnya meraba 
pinggir tulang dapat menunjukkan adanya peninggian tekanan intrakraniai. 

Selain pada peninggian tekanan intrakraniai, fontanel yang membonjol tersebut 
dapat terjadi pada anak yang sedang menangis, edema kulit kepala, perdarahan 
subgaleal dan ekstravasasi cairan intravena. Fontanel normal berbatas tegas dengan 
pinggir-pinggir tulang, permukaannya terletak sedikit di bawah tulang dan teraba 
pulsasi bila jari diletakkan di atasnya. 

Besamya fontanel anterior dan saat penutupannya bervariasi. Bila sutura dan 
koronaria cukup lebar terpisah sehingga ujung jari tangan dapat masuk, perlu di- 
curigai adanya peninggian tekanan intrakraniai. Bila pemisahan sutura tidak lagi 
memungklnkan untuk mengurangi peninggian tekanan intrakraniai, maka terjadi 
manifestasi letargi, muntah dan kegagalan pertumbuhan. 

Diplopia 

Diplopia dapat terjadi karena kelumpuhan saraf kranial VI. 

Papiledema 

Papiledema adalah pembengkakan pasif diskus optikus. Pada funduskopi dapat 
ditemukan papiledema dini ataupun lanjut, yang biasanya bilateral. Meskipun 
manifestasi ini khas tetapi jarang ditemukan pada beberapa keadaan dengan pe¬ 
ninggian tekanan intrakraniai misalnya meningitis purulenta akut atau hipertensi 
intrakraniai akut dan dibutuhkan waktu beberapa lama untuk timbulnya tanda ini. 
Papiledema jarang ditemukan pada bayi dengan fontanel dan sutura yang belum 
menu tup. 
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Pembengkakan disebabkan karena sumbatan pembuluh balik retina. Bila unila- 
teral kemungkinan disebabkan oleh lesi di belakang mata. Pada awalnya papile- 
dema tidak menunjukkan gejala, sedangkan apabila telah Ianjut menyebabkan 
pengłihatan kabur. Pada neuritis optika, gejala dini adalah gangguan penglihatan. 
Hal ini yang membedakan antara papiledema dengan neuritis optika. Apabila 
seorang anak mengeluh sakit kepala, diplopia dan ditemukan papiledema, maka 
dapat dipastikan adanya tekanan intrakranial meninggi. 

Untuk menegakkan diagnosis papiledema tidak selalu mudah karena terdapat 
berbagai macam variasi bentuk diskus optikus. Gambaran dini papiledema adalah 
hilangnya pulsasi spontan vena pada. pembuluh darah di sekeliling batas diskus. 
Pulsasi vena spontan terdapat pada 80% mata yang normal, bahkan pada anak 
hampir 100%. Pulsasi vena spontan menghilang apabila tekanan intrakranial men- 
capai 200 mm H 3 0. Bila masih terdapat pulsasi vena, diagnosis papiledema belum 
dapat ditegakkan meskipun batas diskus tersebut kabur. Sebaliknya, apabila tidak 
terlihat pulsasi spontan vena harus dicurigai adanya papiledema meskipun batas 
diskus masih tampak. Apabila edema berlanjut diskus akan membengkak dan tam- 
pak menonjol di atas retina..Hal ini menyebabkan batas menjadi kabur dan vena 
berkelok-kelok. Pada saat ini tampak perdarahan kecil mirip nyala api dan terjadi 
infark pada serabut saraf yang merupakan cołton wool. Apabila proses kian berlan¬ 
jut, retina di sekitar diskus menjadi bengkak, diskus membesar dan terdapat eksu- 
dat uvea. Pada tahap Ianjut meskipun perdarahan dan eksudat telah lenyap akan 
terjadi atrofi yang menyebabkan kebutaan. Bila peninggian tekanan intrakranial da¬ 
pat dihilangkan pada stadium dini, edema tersebut akan normal kembali dałam 
waktu 4-6 minggu. 

Manifestasi Lain 

Manifestasi yang dapat terjadi adalah penurunan kesadaran, dilatasi pupil, peruba- 
han tekanan nadi dan perubahan pemapasan. Hal-hal tersebut terjadi karena 
adanya distorsi otak atau hubungan yang kompleks antara tekanan intrakranial, 
pergesaran otak dan aliran darah otak. 

Pada peninggian tekanan intrakranial dapat terjadi perburukan status neurolo- 
gis yang tiba-tiba, dengan penurunan kesadaran, dilatasi pupil unilateral, pening¬ 
gian tekanan darah, bradikardia dan pemapasan yang iregular. Gejala-gejala ini 
disebut fenomena Cushing. Perburukan yąjig demikian cepat terjadi karena batas 
kompensasi otak telah terlampaui. Dałam keadaan ini terjadi pula obstruksi aliran 
CSS atau vasodilatasi serebral dengan akibat terjadinya herniasi, distorsi batang 
otak dan regangan arteri nutrisi otak. 


Herniasi Otak 

Hemiasi otak terdiri atas: 1. herniasi girus singuli, 2. herniasi transtentorial atau 
sentral yang terjadi bila lesi terdapat pada hemisfer serebri, 3. herniasi unkus 
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melalui hiatus tentorial bila terdapat massa pada fosa media dan 4. herniasi infra- 
tentorial ke atas melalui tentorium serebeli maupun ke bawah melalui foramen 
magnun bila massa terletak infratentorial. 

Berbagai herniasi ini menyebabkan penurunan kesadaran dan perdarahan baik 
arterial maupun vena pada batang otak yang mengakibatkan perubahan pupil, 
oftalmoplegia, gangguan autonom dan akhirnya henti jantung dan pernapasan. 


1. Herniasi Girus Singuli 

Masa pada salah satu sisi otak mendorong girus sing^uli ke bawah falks serebri dan 
menekan vena serebri interna. Bila terjadi penekanan pada arteri serebri anterior ip- 
silateral dan jaringan otak sekitarnya akan menambah edema otak dan menyebab¬ 
kan herniasi sentral. 


2. Herniasi Transtentorial atau Sentral 

Disebabkan peninggian tekanan intrakranial pada kedua sisi hemisfer misalnya 
pada edema otak pasca-trauma, penyakit toksik-metabolik, hidrosefalus obstruktif 
atau lesi hemisfer otak bilateral. Dapat pula disebabkan proses unilateral, didahului 
dengan herniasi girus singuli. Pada herniasi transtentorial diensefalon (talamus dan 
hipotalamus) tertekan melalui Iubang tentorium serebeli ke dałam fosa posterior. 
Terjadi penekanan progresif rostro-kaudal dan iskemia batang otak yang menye¬ 
babkan manifestasi deteriorisasi dałam 3 tahap, yaitu: 

A. Tahap Diensefalik 

o Letargi-stupor atau gelisah 
o Pernapasan teratur atau Cheyne-Stokes 
o Pupil kecil dan reaktif 
° Adanya refleks okular 

o Hemiparesis dengan refleks patologis kemudian menjadi tetraparesis spaslik 
° Menjadi hipertonik, rigiditas dekortikasi 

B. Tahap Mesensefalon-Pons 

° Koma, suhu mulai meninggi 
° Pernapasan teratur/meninggi (hiperventilasi sentral) 
o Pupil mulai melebar, di tengah (midposition), tidak bergerak (ftxed) 
o Gerakan refleks okular diskonjugat atau tidak ada 
o Hipertonisitas, rigitas deserebrasi 

C. Tahap Medula Oblongata 

o Pernapasan dangkal, lambat, iregulardan gasping 
o Nadi iregular lambat atau cepat, hipotensi, gagal pernapasan 
o Pupil di tengah. dilatasi dan tidak bergerak 
o Gerakan refleks okular tidak ada 
o Fiaksid 
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Dałam keadaan ini biasanya kematian tidak dapat dicegah walaupun dilakukan 
resusitasi. 


3. Herniasi Unkus 

Terjadi karena adanya massa pada fosa serebri media bagian lateral atau parenkim 
lobus temporalis. Unkus dan girus hipokampus bergeser ke arah medial sehingga 
menonjol melalui hiatus tentorial. Struktur yang terganggu adalah N III dan arteri 
serebri posterior ipsilateral karena terjepit antara unkus dan tępi bebas tentorium. 
Kerusakan N III menyebabkan dilatasi pupil ipsilateral disertai gangguan gerak 
bola mata ipsilateral ke medial dan ptosis. Tekanan pada formasio retikularis di 
mesensefalon menyebabkan kesadaran menurun. Juga dapat terjadi hemianopsia 
homonim kontralateral akibat tekanan pada arteri serebri posterior ipsilateral. 

Mani/estasi dini adalah anisokoria dengan reaksi cahaya lambat, kemudian ter¬ 
jadi manifestasi berikutnya berupa: 

• Stupor menjadi koma 

• Anisokoria dengan dilatasi pupil ipsilateral 

• Pupil tidak dapat bergerak (fixed) 

• Kelumpuhan N III (eksterna dan interna) 

• Hemiparesis kontralateral 

4. Herniasi Infratentorial 

Terjadi bila terdapat peninggian tekanan intrakranial di dałam fosa posterior. 
Kerusakan batang otak dapat terjadi langsung karena destruksi batang otak oleh tu- 
mor atau karena penekanan batang otak oleh massa tumor di luar batang otak. 
Kerusakan formasio retikularis langsung menyebabkan penurunan kesadaran di¬ 
sertai manifestasi neurologis lain. Berbeda dengan herniasi transtentorial, pada her¬ 
niasi infratentorial pernapasan, irama jantung dan tekanan darah telah terganggu 
sejak semula dan sangat berat. Lesi pada fosa posterior dapat mengakibatkan herni¬ 
asi ke atas yaitu vermis serebelum superior melalui celah tentorium menekan 
mesensefalon bagian atas dan diensefalon, atau he*rniasi ke bawah yaitu tonsil sere¬ 
belum melalui foramen magnum, menggeser medula oblongata dengan gambaran 
klinis sebagai berikut: 

• Muntah-muntah 

• Kelumpuhan beberapa saraf otak 

• Dcviałiori conjugae ke bawah 

• Pupil miosis dan refleks cahaya positif 

• Refleks kalori asimetrik positif atau negatif 

• Ocułar bobbing 

• Proptosis bila vena Ga leni tersumbat 

• Kesadaran menurun disertai hiperventilasi 

• Deserebrasi 
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Pemantauan gambaran klinis saja tidak cukup untuk memperkirakan tingginya 
tekanan intrakranial sehingga tekanan intrakranial harus diukur untuk mengetahui 
keadaan sebenamya. Peninggian tekanan intrakranial dapat berlangsung cepat dan 
tidak dapat diramalkan, dan keadaan ini dapat berlangsung untuk waktu yang 
lama. Pengukuran tekanan intrakranial sewaktu tidak dapat digunakan untuk 
menilai tata laksana keadaan ini. 

Quincke pada tahun 1897 merupakan peneliti pertama yang mengukur tekanan 
intrakranial melalui pungsi lumbal, dengan variasi tekanan normal 90 rrun-100 mm 

H, 0. Pungsi lumbal hanya mengukur tekanan sesaat sehingga tidak dapat meng- 
gnmbarkan fluktuasi spontan. Kaufmann dan Clark menemukan bahwa tekanan 
subaraknoid lebih kecil dibandingkan dengan tekanan intraventrikel pada pasień 
yang mengalami cedera kepala berat. Adanya sumbatan aliran CSS di insisura ten- 
torial dan foramen magnum menyebabkan pengukuran tekanan melalui pungsi 
lumbal tidak menggambarkan tekanan dałam rongga tengkorak yang sebenamya, 
juga pungsi lumbal merupakan kontraindikasi karena dapat menyebabkan herniasi 
transtentorial atau herniasi serebelum. 

Dengan kemajuan yang telah dicapai akhir-akhir ini pemantauan tekanan in¬ 
trakranial dapat dilakukan baik melalui otak ataupun dari permukaannya. Cara- 
cara pemantauan ituadalah: 

1. Pemantauan tekanan intrakranial intravenrikular 

2. Pemantauan tekanan intrakranial subaraknoid 

3. Pemantauan tekanan intrakranial epidural 

4. Pemantauan tekanan intrakranial ekstemal 

5. Pemantauan tekanan intrakranial telemetrik 

I. Pemantauan Tekanan Intrakranial lntraventrikular 

Pungsi ventrikel dapat digunakan untuk memantau tekanan intrakranial dengan 
cara menghubungkan kateter intraventrikel dengan transduser tekanan baru. Cara 
pengukuran ini merupakan cara pengukuran paling akurat karena bersifat lang- 
sung sehingga digunakan pula sebagai standar perbandingan cara pemantauan 
yang lain. Cara ini dapat dipakai sebagai salah satu pengobatan untuk mengeluar- 
kan CSS. 

2. Pemantauan Tekanan Intrakranial Subaraknoid 

Transduser dimasukkan ke dałam ruang subaraknoid menembus duramater. Cara 
ini dapat digunakan untuk anak. Pemasangan alat ini mudah dan tidak menembus 
jaringan otak sehingga risiko terjadi infeksi maupun hematoma kecil dan dapat 
digunakan walaupun ferdapat edema serebri berat dengan obliterasi ventrikel. Al¬ 
at ini banyak dipakai pada unit perawatan intensif anak, karena lebih aman diban¬ 
dingkan dengan cara intraventrikeL Kelemahan cara ini adalah pada pengukuran 
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tekanan yang tinggi dapat terjadi pengukuran yang tidak tepat (fabe negative ). Se- 
lain i tu juga tidak dapat digunakan untuk drainase CSS dan tidak dianjurkan untuk 
digunakan pada bayi dan neonatus. 

3 . Pemantauan Tekanan Intrakranial Epidural 

Pemantauan tekanan intrakranial epidural mudah dipasang dan tidak menembus 
duramater sehingga tidak menyebabkan infeksi susunan saraf pusat. Alat ini dapat 
dipasang permanen, sehingga dapat digunakan untuk pemantauan pasień dengan 
peninggian tekanan intrakranial menahun. Sistem pemantauan epidural ini mem- 
punyai korelasi yang baik sekali dengan pengukuran tekanan intraknial 
intraventrikular. 

4. Pemantauan Tekanan Intrakranial Eksterna! 

Pemantauan tekanan intraknial ekstemal dapat dilakukan dengan pengukuran 
tekanan fontanel anterior. 

a. Teknik Aplanasi 

Dilakukan dengan menggunakan transduser aplanasi dan memberikan hasil yang 
cukup baik. Transduser aplanasi (disebut juga sebagai Fontogram), terdiri dari lem- 
pengan plastik datar (diameter 25 mm) dengan piston berpegas (diameter 6,4 mm) 
ditengahnya, dengan berat kurang lebih 30 g. Transduser diletakkan pada daerah 
tengah fontanel anterior dan difiksasi dengan kasa elastis. Prinsip teknik ini adalah 
membran yang mendapat tekanan akan membonjol ke dałam lubang yang ter- 
dapat pada permukaan datar transduser yang ditempelkan pada fontanel anterior. 
Tekanan ini akan mendorong piston dan terekam oleh transduser aplanasi. Cara 
pengukuran tekanan intrakranial ini dilaporkan mempunyai korelasi yang baik 
dengan pemantauan tekanan intrakranial intraventrikular pada saat yang sama. 
Transduser ini memberikan respons yang cepat dan dapat digunakan sebagai pe¬ 
mantauan perubahan kecil tekanan intrakranial pada kontraksi jantung dan pada 
pemapasan. 

b. Pemantauan tekanan intrakranial LADD 

Vidyasagar dkk. menggunakan pemantauan tekanan intrakranial LADD yang juga 
bersifat non-invasif. Transduser yang digi^nakan merupakan serat fibreoptic. Dasar 
cara ini adalah perubahan tekanan pada membran pengindera dipantulkan sebagai 
berkas cahaya melaiui cermin ke alat pemantauan. Cara ini cukup memuaskan un¬ 
tuk memantau perubahan tekanan intrakranial yang terjadi dałam jangka waktu 
beberapa menit, responsnya 1,5 cm H 2 0/detik. 

Cara ini juga mempunyai korelasi yang baik dengan pemantauan tekanan in¬ 
trakranial intraventrikular. Kedua cara non-invasif ini dianjurkan untuk digu¬ 
nakan pada neonatus karena cara invasif lainnya sulit untuk dilaksanakan secara 
rutin. 
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5. Pemantauan Tekanan Intrakranial Telemetrik 

Sistem ini menggunakan hubungan antara pasień dengan sirkuit listrik, pneumatik 
dan manometrik konduit. Pasień dapat bergerak tetapi dapat menimbulkan tempat 
masuk infeksi. Sistem ini memerlukari^penelitian lebih lanjuf sebelum dipakai luas. 


Kriteria Untuk Pemantauan Tekanan Intrakranial 

Dilakukan atau tidaknya pemantauan tekanan intrakranial didasarkan pada 
keadaan neurologis pasień dan penyakit yang mendasarinya. Pemantauan tekanan 
intrakranial invasif selalu harus dipertimbangkan pada keadaan gawat dengan po- 
tensi peninggian tekanan intrakranial. Hasil survai terbuka terhadap unit pera- 
watan intensif anak di Amerika Utara menunjukkan bahwa: 

• Lebih kurang 2% pasień dirawat di ruang intensif anak mengalami peman¬ 
tauan tekanan intrakranial invasif 

• Pemantauan tekanan intrakranial intraventrikular dan subaraknoid meru- 
pakan cara yang lebih sering dipergunakan 

• Sebagian besar unit perawatan intensif anak menganggap bahwa sindrom 
Reye di atas stadium II, trauma kepala dengan skala koma Glasgow 5-7 
merupakan indikasi pemantauan tekanan intrakranial. Pemantauan tekanan 
intrakranial secara rutin pada ensefalopati anoksik sudah mulai ditinggalkan 
atau dibatasi 

• Perlu peneiitian lebih lanjut untuk menentukan pemantauan tekanan intra¬ 
kranial pada ensefalopati dan penyakit infeksi 

Walaupun pada mulanya ada keraguan untuk melakukan pemantauan tekanan 
intrakranial karena pertimbangan akan timbulnya komplikasi, saat ini pemantauan 
tekanan intrakranial telah diterima sebagai prosedur yang perlu dilaksanakan. Be- 
berapa ahli menegaskan bahwa pemantauan tekanan intrakranial adalah kemajuan 
yang paling bermakna dałam merawat pasień sindrom Reye. Kontra indikasi satu- 
satunya untuk melakukan pemantauan tekanan intrakranial ialah infeksi. Infeksi 
sebagai komplikasi ditemukan pada 1,1% pasień. 

Pemantauan tekanan intrakranial non-invasif tampaknya dapat digunakan de¬ 
ngan lebih mudah dan sederhana serta dapat memberikan data yang akurat, 
meskipun secara klinis belum diterima secara luas dan penggunaannya terbatas 
pada neonatus. 


T a ta Laksana 

Tujuan pengobatan tekanan intrakranial yang meninggi adalah menurunkan tekan¬ 
an intrakranial untuk memperbaiki aliran darah ke otak dan pencegahan atau 
menghilangkan hemiasi. 

Menurut Morris dan Cook ada beberapa keadaan yang memerlukan tata lak¬ 
sana peninggian tekanan intrakranial, yaitu: 


74 Peninggian tekanan intrakranial 


® Tekanan intrakranial antara 16-20 mm Hg selama 30 menit 
® Tekanan intrakranial 20 mm Hg selama 3 menit 
® Tekanan intrakranial meninggi dengan bradikardia atau dilatasi pupil 

• Tekanan intrakranial yang tetap meninggi setelah rasa nyeri ditiadakan 
Tekanan intrakranial harus dipertahankan dałam batas normal atau setidaknya 

di bawah 20 mm Hg. Penatalaksanaannya dapat dibagi menjadi: 

1. Mengurangi volume komponen-komponen otak intrakranial 

2. Mempertahankan fungsi metabolik otak 

3. Menghindari keadaan peninggian tekanan intrakranial 

1. Mengurangi Volume Komponen-Komponen Otak Intrakranial 

Terdiri dari pengurangan volume cairan serebrospinal, pengurangan volume jarin- 

gan otak dan pengurangan volume darah intrakranial. 

a. Pengurangan Volume Cairan Serebrospinal 

Pemberian deksametason menginhibisi ATP-ase yang diaktivasikan oleh natrium 
atau kalium pada pleksus koroid dan memperbaiki aliran keluar dan reabsorpsi 
CSS. Asetasolamid dengan dosis 100 mg/kgBB/hari mengurangi produksi CSS 
melalui inhibisi enzim karbonik anhidrase. 

Pungsi ventrikel atau pengukuran/pemantauan tekanan intrakranial intraven- 
trikular dapat digunakan sebagai drainase CSS untuk menurunkan tekanan intrak¬ 
ranial. Cara ini adalah cara yang efektif dan paling cepat untuk menurunkan 
tekanan intrakranial, tetapi drainase cairan ventrikei yang tidak terkontrol dapat 
menyebabkan kolaps ventrikel. 

b. Pengurangan Volume Jaringan Otak 

Mengurangi volume otak dicapai dengan cara mengurangi pemberian cairan se- 
banyak 50-60% kebutuhan cairan harian. Pemberian cairan disesuaikan agar teka¬ 
nan vena sentralis normal rendah (8-10 mmHg), produksi urin 0,1-1 ml/kgBB/hari 
dengan kadar elektrolit, osmolaritas serta tekanan darah yang normal. 

Osmoterapi dilakukan dengan pemberian larutan hipertonik yang akan menarik 
cairan ekstravaskular ke dałam pembuluh darah otak. Perbedaan tekanan osmotik 
yang efektif untuk menurunkan tekanan intrakranial adalah 30 mosm/L atau lebih. 
Ada kecendrungan larutan hipertonik untuk merembes ke jaringan ekstravaskular, 
terutama di sekitar kerusakan sawar darah’ otak. Perembesan ini suatu saat dapat 
menyebabkan perbedaan tekanan osmotik yang sebaliknya dari yang diharapkan 
dan mengakibatkan rebound phenomer.on. 

Obat yang dipergunakan pada osmoterapi adalah: 

• Manitol diberikan dałam larutan 20% dengan dosis 0,25-lg/kgBB melalui in- 
fus intravena selama 10-30 menit tiap 4-6 jam 

• Głiserol dengan kadar 10 g/dl dapat diberikan dengan dosis 1 g/kgBB intra- 
vena selama 30 menit dan dapat diulangi tiap 2 jam 
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Selama pemberian osmoterapi perlu diperhatikan agar diberikan cairan yang 
adekuat dan keseimbangan elektrolit serta osmolaritas serum 300-320 mosm/L. Os- 
molaritas yang berlebihan (350 mosm/L) akan menimbulkan kegagalan ginjal pro- 
gresif dan pada osmolaritas 375 mOsm/L terjadi dehidrasi intraselular yang dapat 
mengakibatkan asidosis. Pada keadaan hiperosmolaritas yang lama terjadi kom- 
pensasi sel neuron yang dapat menyebabkan pembengkakan/edema neuron bila 
pemberian osmoterapi dihentikan. 

Pemberian diuretik tubular yang kuat dapat menurunkan tekanan intrakranial 
dengan efektif melalui berkurangnya cairan tubuh total, tonus pembuluh darah 
balik dan produksi CSS. Obat yang dianjurkan adalah furosemid dengan dosis 1 
mg/kgBB intravena. Furosemid dapat langsung mempengaruhi metabolisme dan 
mencegah edema astroglia. 

Kortikosteroid dapat mengurangi edema dan memperbaiki integritas membran 
melalui efek langsung pada fungsi sel endotel dałam mempertahankan permeabi- 
litasnya. Kortikosteroid lebih efektif bila diberikan secara dini dengan dosis tinggi. 
Morris dan cook menganjurkan pemberian deksametason dengan dosis 1 mg/ 
kgBB/hari/IV dibagi dałam 4 dosis dan diturunkan bila tekanan intrakranial me- 
nurun. Umumnya dosis yang dipakai adalah 0,1-0,2 mg/kgBB tiap 6 jam. Obat ini 
mulai bekerja sesudah 12-24 jam dan kadang-kadang titik puncak kerjanya terlam- 
bat dan bahkan lebih lama. 

c. Pengurangan volume darah intrakranial 

Volume darah intrakranial dapat dipengaruhi dengan pengawasan hipertensi arte- 
rial, dengan menginduksi terjadinya vasokonstriksi pembuluh darah serebral 
melalui hiperventilasi, menurunkan metabolisme otak, menunjang oksigenisasi dan 
dengan meningkatkan drainase pembuluh.darah balik serebral. 

Peninggian tekanan darah sistemik mempercepat perluasan edema serebri va- 
sogenik terutama pada keadaan kerusakan autoregulasi serebro-vaskular. Tekanan 
darah dipertahankan rata-rata 60-90 mm Hg untuk mendapat tekanan perfusi sebe- 
sar 50-70 mm Hg. Dengan hiperventilasi, pada mulanya tekanan arterial C0 2 ditu¬ 
runkan sampai 20-35 mm Hg sehingga terjadi vasokonstriksi pembuluh darah otak 
dan berkurangnya ałiran darah ke otak. Penurunan tekanan C0 2 selanjutnya harus 
berdasarkan pengukuran tekanan intrakranial karena vasokonstriksi yang berlebih¬ 
an akan menyebabkan iskemia otak dan asidosis laktat pada CSS. 

Hiperventilasi baik untuk mengatasi peninggian mendadak tekanan intrakranial 
yang berhubungan dengan rangsangan sakit, tetapi tindakan ini mungkin tidak be- 
gitu efektif pada keadaan vasoparalis pembuluh darah otak dan peninggian tekan¬ 
an intrakranial menahun. 

2. Mempertahankan Fungsi Metabolik Otak 

Metabolisme otak membutuhkan 15% curah jantung dan 20% konsumsi oksigen tu¬ 
buh. Dałam keadaan normal penurunan muatan oksigen darah arteri menimbul- 
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kan kompensasi peningkatan curah jantung dan allran darah serebral, sehingga ke- 
seimbangan kebutuhan dan oksigenisasi dapat dipertahankan. Untuk mencegah 
terjadinya peninggian tekanan intrakranial, sebaiknya tekanan arterial 0 2 diperta¬ 
hankan 90-120 mmHg atau 100-150 mmHg apabila diiakukan terapi hiperventilasi. 

Untuk kebutuhan metabolisme otak, dianjurkan pemberian cairan yang men* 
gandung glukose untuk mempertahankan kadar glukose darah yang normal (Dek- 
strostik 90-130 mg/dl atau glukose 100-150 mg/dl). Metabolisme otak dan vo!ume 
darah kapiler meningkat pada keadaan hipertermia, serangan kejang dan stimulasi 
yang berlebihan. Oleh karena itu diusahakan penurunan suhu dengan melak- 
sanakan kompres dingin, memberantas kejang dan membatasi manipulasi semini- 
mal mungkin seperti pengisapan sekret, fisioterapi, pemeriksaan neurologis, sun- 
tikan intramuskular, infus intravena, atau pungsi vena. 

Pelaksanaan surface cooling mungkin tidak memberikan hasil normotermia yang 
diharapkan karena terjadinya vasokonstriksi kulit, ereksi bulu dan menggigil seba- 
gai termogenesis yang merupakan refleks hipotalamus. Oleh karena itu surface 
cooling yang efektif harus diikuti dengan penekanan respons hipotalamus dengan 
pemberian antipiretik dan bila perlu dengan vasodilatasi perifer. Hipotermia dapat 
menurunkan tekanan intrakranial dengan efektif dengan jalan menurunkan kece- 
patan metabolisme serebral dan aliran darah, yaitu 7% per 1°C. 

Barbiturat dapat mengurangi aliran darah ke otak, mengurangi pembentukan 
edema dan menurunkan metabolisme otak. Efek tersebut baru teijadi bila konsen- 
trasi barbiturat dałam plasma jauh lebih tinggi di atas konsentrasi untuk antikon- 
vulsan, sehingga menimbulkan gelombang supresi pada elektroensefalogram (EEG) 
dan keadaan koma. Koma barbiturat dipakai terutama pada keadaan tekanan me- 
ninggi yang disebabkan oleh hipoksia-iskemia dan kelainan pada mitokondria yang 
disebabkan oleh sindrom Reye. Pentobarbital dan fenobarbital mengurangi curah 
jantung dan menurunkan tekanan darah walaupun toksisitas pentobarbital ter- 
hadap jantung lebih rendah. Pentobarbital diberikan sebagai bolus dengan dosis 10 
mg/kgBB sampai terlihat gelombang supresi pada EEG. Hipotensi karena pentotal 
tidak terjadi sampai dengan dosis 40-60 mg/kgBB. Dosis selanjutnya adalah 3 
mg/kgBB per jam. Koma dapat dipertahankan dengan aman sampai dengan 3 hari. 

3 . Menghindari Keadaan Peninggian Tekanan Intrakranial 

Posisi pasień dipertahankan setengah duduk dengan mengangkat kepala setinggi 
20-30 derajat dan dałam posisi netral. Keadaan ini dapat melancarkan aliran darah 
balik sehingga teijadi penurunan tekanan intrakranial. Kepala yang miring ke salah 
satu sisi menghambat aliran vena jugularis dan mengakibatkan peninggian tekanan 
intrakranial. Dapat pula diberikan pankuronium (Pavulon 0,04 mg/kgBB/IV) un¬ 
tuk melemaskan otot dan memungkinkan venous pooling perifer. 

Bila peninggian tekanan intrakranial tidak dapat diatasi dengan cara-cara terse¬ 
but di atas maka perlu diiakukan koreksi bedah dekompresi untuk menanggulangi 
penggeseran dan hemiasi otak. 
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Nyeri KepaJa pada Anak dan Remaja 


Samuel Lazuardi 


Pendahuluan 

Nyerł kepala mungkin merupakan bagian terbesar dari penderitaan manusia (grcat - 
est shared human affliction). Diperkirakan sekitar 90% manusia pemah mengalami 
minima! satu kali nyeri kepala berat yang mengganggu pelajaran ataupun produk- 
tivitas pekerjaannya dałam 1 tahun. 

Walaupun menurut statdstik prevalens nyeri kepala sekitar enam kali lipat lebih 
banyak dibandingkan epilepsi, namun di bidang pendidikan maupun penelitian 
nyeri kepala sering dianaktirikan. Menkes dałam Textbook of child neurology hanya 
menulis 4 halaman mengenai migren, dibandingkan dengan 56 haiaman untuk epi¬ 
lepsi. Hal ini mungkin disebabkan karena gambaran klinis nyeri kepala yang ber- 
aneka ragam, kesukaran dałam menegakkan diagnosis, adanya variabel yang sukar 
dinilai, adanya faktor psikologi-sosiołogi yang menonjol, ridak adanya binatang 
percobaan dan besamya peran kemampuan plasebo dan reassurance dałam pengo- 
batan. Akibatnya hingga saat ini kita hanya mengetahui puncak gunung es nya saja 
dan masih banyak hal lain yang belum terungkap. 

Insidens nyeri kepala pada anak dan remaja berkisar antara 20-55%. Ditemukan 
adanya peningkatan pada usia menjełang remaja, yaitu dari sekitar 40% pada umur 
7 tahun menjadi 75% pada umur 15 tahun^Pada penelitian epidemiologi di Mary¬ 
land ditemukan 12% remaja yang tidak bersekolah selama 1 hari dałam 1 bulan 
yang disebabkan oleh keluhan nyeri kepala. Mereka yang berobat ke dokter terdiri 
atas 13% anak laki-laki dan‘20% anak perempuan, namun yang berkonsultasi pada 
ahli saraf hanya 7,7% anak laki-laki dan 2,2% anak perempuan. Anak laki-laki lebih 
sering mengalami nyeri kepala dibandingkan anak perempuan, besar kemungkinan 
karena anak laki-laki lebih sering mengalami'trauma kapitis dibandingkan dengan 
anak perempuan. 
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Pembagian Nyeri Kepala 

Secara garis besar, nyeri kepala dapat dibagi dałam 5 kategori: 

• Vaskular (nyeri kepala migren) 

• Muskuloskeletal (nyeri kepala tegang otot) 

• Organik (tumor, malformasi dan ensefalopati) 

• Psikogenik (depresi, konversi) 

• Lain-lain (peradangan, artritis, neuralgia) 

Berdasarkan pola dan tempat timbulnya nyeri dapat diperkirakan kemungkinan 
penyebabnya, misalnya: 

• Nyeri berdenyut di pełipis mungkin disebabkan kelainan vaskular 

• Nyeri menetap di daerah oksipital atau kepala seperti terikat ban karet ber- 
sumber pada kelainan di otot 

• Nyeri pada palpasi biasanya disebabkan oleh nyeri periosteal misalnya 
akibat sinusitis 

■ Nyeri kepala menusuk di daerah dalii ten gali pada waktu minum es atau mi- 
num air dingin disebut ice cream headachc 

• Nyeri menusuk mendadak pada muka disebabkan neuralgia trigeminal 

• Nyeri kepala yang terus menerus dengan intensitas rendah tanpa adanya 
manifestasi penyerta biasanya disebabkan kelainan psikologis. Nyeri ini da¬ 
pat meninggi intensitasnya bila anak menghadapi keadaan yang traumatik, 
misalnya bertemu dengan orang yang tidak disukainya. 

• Nyeri kepala sesisi yang hilang timbul disertai nausea dan adanya masa be- 
bas serangan, kemungkinan adalah nyeri migren 

• Nyeri kepala pada umumnya bilateral. Pada nyeri unilateral harus dipikir- 
kan kemungkinan migren, sinusitis atau kelainan fokal di otak yang belum 
menimbulkan tekanan intrakranial meninggi. 

Migren 

Menurut World Federation of Neurology, migren adalah suatu kelainan yang bersifat 
familial dengan adanya serangan nyeri kepala yang berulang dengan intensitas, 
frekuensi dan lama yang bervariasi. Pada umumnya serangan migren bersifat uni¬ 
lateral, berdenyut, disertai hiłangnya nafsu makan, muał-muntah dan membaik 
setelah tidur. Pada beberapa kasus dapat disertai gangguan emosi dan neurologis. 

Transmisi migren adalah dominan autosomal dan dapat pula poligenik atau 
multifaktorial. Prevalens pada dewasa pria 15% dan pada wanita 25%. Sepuluh 
persen di antara pasień menyatakan bahwa nyeri kepala mulai pada dekade per- 
tama dan meningkat 20% pada akhir pubertas. Pada umur 7 tahun, serangan hanya 
ditemukan pada 1,5-4% anak, sedangkan pada umur 15 tahun meningkat menjadi 
5-10%. Sampąi umur 10 tahun migren lebih banyak mengenai anak laki-Iaki, namun 
setelah umur tersebut migren lebih sering ditemukan pada anak perempuan. Men- 
jelang menstruasi terjadi kenaikan jumlah migren pada perempuan sampai 2 kali 
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Iipat dibandingkan laki-laki yang terjadi akibat penurunan kadar estrogen dan pe- 
lepasan prostaglandin. Faktor pencetus lain adalah ketegangan fisik-mental dan 
trauma kapitis. 


TABEL 4-1. PENYEBAB NYERI KEPALA PERSISTEN 


^%fc?*nyebab'c $ 3? 


Tumor otak 

Nyeri kępala intermiten, berdenyut, noktumal, sering tidak 
khas disertai muntah dan kelainan neurologis 

Kelainan vaskutar 

Nyeri kepala berdenyut 1 tempat, kejang dan kelainan 
neurologis 

Hipertensi 

Nyeri kepala berdenyut. kejang, gangguan visual sepintas 

Hidrosefalus 

Nyeri kepala tak khas. kepala besar dan kelainan 
neurologis 

Sinusitis 

Nyeri kepala tumpul, nyeri tekan di tempat tersebut. piłek 

Meningitis 

Tanda rangsang meningeai dan kelainan neurologis 

Pseudotumor otak 

Nyeri kepala tidak khas, papiledema, diplopia 

Kelainan endokrin dan 
metabolik 

Nyeri kepala tidak khas, muntah, letargi 

Nyeri kepala psikogenik 
dan pasca-trauma 

Nyeri kepala seperti diikat, ansietas-depresi, aura (-), 
kelainan neurologis (-) 


Diagnosis 

Diagnosis migren umumnya didasarkan pada observasi klinis dan tidak memerlu- 
kan uji diagnostik. Namun bila nyeri kepala bersifat kronik dan diagnosis meragu- 
kan sebaiknya dikerjakan pemeriksaan pencitraan untuk menyingkirkan adanya 
kelainan organik. Kriteria diagnostik migren pada anak adalah sebagai berikut: 

Serangan nyeri kepala yang berulang dengan interval bebas gejala dan berkaitan 
dengan sedikitnya 3 dan gejala berikut: 

• Nyeri abdominal yang berulang (dengan atau tanpa nyeri kepala) 

• Mual dan muntah 

• * Adanya aura (biasanya visual, narftun dapat pula sensori, motor atau 

vertigo) 

® Nyeri berdenyut 

® Nyeri membaik dengan tidur sejenak 

• Nyeri sering terbatas pada salah satu sisi kepala 

• Riwayat migren dałam keluarga dekat 

• Serangan migren sering dipresipitasi faktor pencetus antara lain faktor psik- 
ologis dan faktor fisis, makanan, bahan kimia tertentu dan menstruasi 
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• Kelainan EEG yang paling sering ditemukan adaiah adanya fokus gelom- 
bang lambat di daerah temporał pada migren klasik. Karena sering ditemu- 
kan adanya gelombang paku positif 14/detik dan 16/de tik di daerah sentral, 
dianggap bahwa ada hubungan antara migren dengan epilepsi Rolandi 

Migren Klasik (Migren dengan Aura) 

Bila dibandingkan dengan migren umum, migren klasik lebih jarang ditemukan 
pada anak dan remaja. Dengan anamnesis yang cermat gcjala ini dapat ditemukan 
pada 41% anak yang mengalami migren. Migren klasik merupakan suatu proses bi- 
fasik. Pada fasę inisial terjadi gelombang eksitasi yang diikuti olch depresi fungsi 
kortikal yang menyebar pada kedua belah hemisfer dari belakang ke depan. 
Keadaan ini disertai menurunn)'a peredaran darah setempat dan menycbabkan pc- 
rubahan neurologis sepintas (keadaan ini bukan iskemia, tetapi depresi neuron). 
Pada fasę berikutnya terjadi peningkatan aliran darah di arteri karotis interna dan 
eksterna sehingga meńimbulkan nyeri kepala, nausea dan muntah. 

Gejala migren dapat berkaitan hanya dengan fasę awal (migren ekuivalen) saja, 
berkaitan hanya dengan fasę kedua (nyeri kepala dan muntah) ntau keduanya. 
Pada umumnya manifestasi awal berupa kelainan visual berupa bercak cahaya, 
garis-garis berwama, penglihatan kabur, halusinasi visual dan sebagainya yang 
stereotipis dan dapat ditemukan pada satu mata. Serangan migren dapat berakhir 
pada fasę awal tanpa disertai oleh nyeri kepala atau langsung ke fasę dua berupa 
nyeri kepala. Pada mulanya nyeri kepala bersifat tumpul (duli), kemudian disusul 
oleh nyeri berdenyut terutama di daerah mata, dahi, dan pelipis yang unilateral 
pada 2/3 pasień. Nyeri ini berlangsung selama 2-6 jam dan disertai nausea, mun¬ 
tah, anoreksia dan fotofobia. Anak tampak kesakitan dan bila nyerinya berku rang 
ia akan tertidur. Keadaannya akan pulih kembali setelah bangun tidur. Di samping 
itu sering pula ditemukan gejala disestesia tungkai dan daerah perioral. Beberapa 
substansi vasoaktif yang bertanggung jawab adaiah histamin, prostaglandin, sub- 
stansi P, serotonin, calciłonin generated peptide (CGRP), neurokinin A dan galanin. 


Migren Tanpa Aura (Common Migrainc) 

Menurut Rho migren tanpa aura ini sering ditemukan pada anak dan remaja (70%). 
Manifestasi klinis berupa nyeri kepala di daerah frontal bilateral atau unilateral 
yang berdenyut Biasanya anak sukar melukiskan bentuk nyeri kepala ini secara te- 
pat Aura tidak spesifik dan bermanifestasi sebagai rasa lemah, pucat dan mudah 
tersinggung selama 30 menit sampai beberapa jam. Keadaan ini lebih sering disertai 
oleh mual dan nyeri perut dibandingkan muntah. Muntah berulang sering meru¬ 
pakan manifestasi satu-satunya pada anak pra-sekolah. 

Nyeri kepala migren tanpa aura seringkali sukar dibedakan dengan nyeri 
kepala oleh sebab lain. Pedoman yang jelas pada migren adaiah anak tampak sakit, 
ingin tidur dan tidak tahan cahaya terang atau suara keras. 
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Migren Varian/Migren Ekuivalen 

Migren varian adalah keadaan disfungsi sepintas suatu organ atau sistem pada 
seorang pasień migren, calon pasień migren atau pada salah seorang keluarga mi¬ 
gren. Dałam kelompok ini termasuk: 

• Sindrom nyeri perut rekuren 

• Migren hemiplegik 

• Migren oftałmoplegik 

• Migren arteri basilaris 

• Migren gaduh gelisah akut 

• Alłemating hemiplegic migraine 

• Alice in Wonderland syndromc 

• Vertigo paroksismal ringan 

• Tortikolis paroksismal 


Sindrom Nyeri Perut Rekuren (Cyclic Vomiting) dan Epilepsi Abdominal 

Telah terjadi berbagai perubahan pandangan pada epilepsi abdominal seperti yang 
dikemukakan oleh Livingstone, Millichap dan Prichard. Kemudian Barlow melalui 
penelitiannya selama 30 tahun mengajukan perbedaan migren dan epilepsi ab¬ 
dominal (Tabel 4-2). 

Menurut Aicardi, sindrom periodik (yang termasuk dałam migren) terdiri atas 
nyeri abdominal rekuren yang sangat sering terjadi {extrcmely common) pada anak 
dan sindrom muntah siklik. Epilepsi abdominal pada umumnya sangat jarang dite- 
mukan, sehingga keadaan ini tidak dibahas dałam bukunya Disease of the Nervous 
System. Yang dimaksud dengan epilepsi abdominal adalah suatu kelainan non- 
konvulsif pada anak. Manifestasinya berupa nyeri kolik periumbilikal singkat dis- 
ertai mual, muntah, bersendawa, pucat dan banyak keringat Gejalanya harus diser- 
tai oleh manifestasi yang lain, seperti perubahan kesadaran, otomatisme singkat 
dan adanya kelainan EEG. Adanya kelainan EEG interiktal saja tidak cukup dan 
adanya gelombang paku positif 14/detik dan 6/detik tidak mempunyai makna 
sama sekali. Sindrom muntah siklik tan pa disertai manifestasi epilepsi Iainnya 
merupakan gejala migren. 


Nyeri Kepala Klaster ^ 

Nyeri kepala klaster bukan tergolong nyeri kepala vaskular dan terutama ditemu- 
kan pada anak łaki-laki (prevalens 5X perempuan) yang berumur lebih dari 10 ta¬ 
hun, namun dapat terjadi juga pada anak berumur 3 tahun. 

Nyeri kepala mułai di sekitar satu mata yang menyebar ke seluruh kepala. Nye- 
rinya hebat (tajam, berdenyut, dan menetap) sehingga anak sering terbangun dari 
tidur. Pada orang dewasa dapat dicetuskan oleh minum alkohol. Gejala nyeri tidak 
disertai oleh perasaan mual atau muntah, tapi terjadi gangguan autonom berupa 
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TABEL 4-2. PERBEDAAN MIGREN DENGAN EPILEPSI ABDOMINAL 


- •' ' , . ' 



Riwayat keluarga (+) 

80-90% * 

10-20% 

Lama serangan 

5-10 menit atau Iebih 

<5 menit (1-2 menit) 

Gangguan kesadaran 

Jarang 

Selalu 

Timbuinya serangan 

Bertahap 

Langsung 

Kualitas nyeri 

Berat 

Aspesifik 

Gambaran Klinis 

Iritabel 

Jarang 

Muntah 

Sering 

Jarang 

Tidur pasca-iktal 

Jarang 

Sering 

Gejala lain 

Migren 

Kejang 

EEG 

20% paroksismal 

80% paroksismal 


muka merah, hidimg tersumbat, berkeringat, mata menjadi merah berair dan tim- 
bul sindrom Homer pada sisi yang sakit. Berlainan dengan serangan migren anak 
Iebih senang berdiam diri atau tiduran, sedangkan pasień nyeri klaster justru geli- 
sah dan berjalan-jalan kesakitan. 


Migren Dan Epilepsi 

Terdapat kaitan antara migren dan epilepsi karena: 

• Keduanya bersifat familial, paroksismal dan berkaitan dengan kelainan neu- 
rologis yang sepintas 

• Adanya peningkatan insidens epilepsi pada pasień migren dan sebaliknya 

• Nyeri kepala dapat merupakan manifestasi kejang 

• Adanya kelainan EEG pada epilepsi dan migren 

Kalau migren merupakan suatu ekspresi paroksismal jaringan vaskułar yang 
poorly inhibited atau over exdted maka epilepsi merupakan ekspresi paroksismal jar¬ 
ingan saraf yang poorly inhibiUd atau over exitcd. Insidens epilepsi Iebih tinggi pada 
pasień migren (3-6%) dibandingkan bukan pasień migren (0.5-1%) dan sebaliknya 
insidens migren ditemukan Iebih tinggi pada penyandang epilepsi (11-15%) di¬ 
bandingkan pada bukan pasień epilepsi (5-10%). Barlow meringkaskan perbedaan 
migren dan epilepsi (Tabel 4-3). 
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TABEL 4-3. PERBEDAAN MIGREN DAN EPILEPSI 



Migren 

Epilepsi 

Ekspresl paroksismal 

Vasku!ar 

Neuronal 

Manifestasi klinis 

Sefalgia, mual, muntah, pucat 

Kejang 

Kesadaran 

Baik 

Terganggu 

Lama serangan 

1 jam atau lebih 

Beberapa menit-detik 

Aura 

Khas visual 

Berbagai bentuk 

Lama aura 

Menit 

Detik 

Tidur pasca-iktai 

Kadang-kadang 

Selalu 

EEG 

Jarang paroksismal 

Selalu 

Riwayat keluarga 

Sering (90%) 

Jarang 

Timbul serangan 

Bertahap 

Mendadak 

Pengaruh emosi 

Besar 

Kadang-kadang 

Faktor pencetus 

Sering 

Jarang 


Serangan Kejang Nyeri Kepala 

Stimułasi pada pasień epilepsi dan migren dapat menimbulkan serangan kejang 
dan nyeri kepala bersamaan. Sekitar 1 % penyandang epilepsi mengalami serangan 
kejang berupa nyeri kepala dan disebut sebagai serangan kejang nyeri kepala. 
Keadaan ini pada anak sering bermanifestasi sebagai nyeri kepala saja. Nyeri 
kepalanya berlangsung beberapa jam, bersifat mendadak, bifrontal, disertai mual 
dan muntah, kemudian diikuti oleh letargi dan tidur. Tidak ada riwayat migren da¬ 
łam keluarga maupun faktor pencetus. Rekaman EEG memperlihatkan letupan ge- 
lombang paku. Pemberian anti-konvulsan dapat mencegah serangan berikutnya. 

Keadaan ini dapat pula terjadi pada penyandang epilepsi dengan riwayat se¬ 
rangan parsial atau umum yang lama dan kemudian berkembang menjadi seran¬ 
gan nyeri kepala. Manifestasi serangan iktal tergantung pada tampatnya di korteks 
(halusinasi auditorik, gangguan visus, vertigo, motor fokal dan sebagainya). Nyeri 
kepala (berdenyut, tajam atau tidak spesifik) dapat bermanifestasi sebagai awal se¬ 
rangan atau mengikuti serangan parsial. Sering ditemukan adanya fokus di daerah 
temporał dan operasi lobus temporal dapat menghilangkan gejala tersebut. 

Pemeriksaan EEG diperlukan pada anak dengan serangan nyeri kepala menda¬ 
dak yang timbul berulang kali tanpa disertai oleh gejala migren maupun riwayat 
migren dałam keluarga. Bila ditemukan adanya cetusan interiktal, sebaiknya diusa- 
hakan perekaman EEG pada waktu serangan nyeri kepala timbul. Adanya perbai- 
kan dengan pemberian antikonvulsan makin menegakkan diagnosis tersebut. 

Kelainan EEG interiktal di daerah Rolandi tidak dapat dikaitkan dengan serang¬ 
an kejang nyeri kepala, karena sekitar 9% anak dengan migren memperlihatkan 
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cetusan Rolandi. Anak dengan gejała migren yang jelas disertai riwayat migren da¬ 
łam keluarga, bukanlah pasień epilepsi walaupun ditemukan adanya kelainan EEG. 


Pengobatan Nyeri Kapała Migren dan Klaster 

Pengobatan migren dilakukan secara empiris dan tidak seialu bcrhasil. Yang pent- 
ing adalah meyakinkan bahwa kelainan ini ringan dan serangan migren dapat 
dikurangi melalui hidup teratur serta menghindari faktor puncetus. Sckitar 50% 
pasień akan mcnęalami perbaikan nyeri kepaia dałam ku run wuktii 6 buian setelah 
mengunjungi ahlisaraf yang memberi pcnjelasan puda orang tuanya bahwa penye- 
bab nyeri kepaia bukan tumor tetapi migren, sehingga mereka menjadi lebih 
tonang. Dasar pengobatannya untuk dapat hidup bersa ma dengan migren adalah 
dengan cara: 

• Menghindari scgala kegiatan yang dapat mencetuskan migren 

• Bila timbul serangan hendakiah segera tidur 

• Obat and nyeri digunakan sesedikit mungkin karena hal ini dapat menim- 
bulkan nyeri lambung 

• Jangan menggunakan narketika dan obat yang menimbulkan adiksi 

• Setiap obat yang dapat menidurkan anak akan dapat menceguh berkem- 
bangnya serangan 

« Ada 2 jenis pendekatan terhaaap migren, yaitu pengobatan pada waktu akut 
dan pencegahan serangan 


Pengobatan Serangan Akut atau Abortif 

Pada nyeri kepaia ringan dapat diberikan analgesik yang dijual bebas. Bila sering 
timbul aura dapat dicoba preparat ergot, suatu adrcncrgic blocking agent yang bersi* 
(at and serotonin. Namun Watcrs ddak menemukan perbedaan bermakna antara 
ergot dengan plasebo pada penelitian buta ganaa. 

Fenichel uienganjurkan agar anak tidur dengan memberikan prometazln (25-50 
m g) yang akan menimbulkan rasa mengantuk dan mengobati nauseanya. Pada 
kasus berat dapat diberikan sundkan prometazin 1 mg/kgBB. Efek sampingnya 
adalah hipotensi ortostatik yang jarang ditemukan pada anak. Sumatriptan adalah 
suatu agonis 5-hydroxytryptamine 1-like receptor yang merupakan vasokonstriktor se~ 
• Iektif dan memberikan hasil sangat baik pada pasień dewasa. Dosis pada anak be- 
lum ditentukan. 

Pencegahan Serangan 

Cukup banyak obat yang dapat digolongkan pada kelompok pencegah migren mis- 
alnya agonis serotonin, hormon, obat penenang, anti-depresan, anti-histarnin, anti- 
konvulsan. Ca channel blocker , vasokonstriktor dan vasodilator. 
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Hanya propranolol, suatu penghambat adrenergik-beta yang bekerja sentral, 
yang merupakan satu-satunya obat yang dibuktikan berfaedah. Dosisnya adalah 
1-3 mg/kgBB/hari dibagi dałam 3 pemberian. Sebagai obat yang bekeija sentral 
maka efek sampingnya adalah depresi sehingga dosis obat harus dimulai dengan 
dosis paling rendah. Obat ini tidak boleh diberikan pada anak pasień asma, jantung 
dan diabetes. 

Pengobatan Nyeri Kepala Klaster 

Pengobatan ditujukan untuk mencegah timbulnya serangan berikutnya dan bukan 
mengobati nyeri yang sedang berlangsung. Inhalasi 100% oksigen dengan tekanan 
8-10 L/menit selama 10 menit dapat menyembuhkan 80% kasus. Untuk pencega- 
hannya dapat diberikan siproheptadin, indometasin, prednison dan litium kar- 
bonat. 

Nyeri Kepala Vaskular 

Nyeri kepala vaskular non-migren disebabkan oleh traksi atau pergeseran pembu- 
luh darah intra kranial misalnya pada tekanan intrakranial meninggi, vasodilatasi 
pembuluh darah intra dan ekstrakranial dan vaskulitis misalnya pada penyakit 
kolagen. 

Nyeri kepala vasodi!atasi sering ditemukan sebagai akibat obat-toksin (alkohol, 
zat aditif, mariyuana dan penghentian kafein), pekerjaan fisis berlebihan, panas, 
hipertensi dan nyeri kepala pasca-trauma. Nyeri kepala ini biasanya bitemporal 
atau difus dan berdenyut, sehingga sukar dibedakan dengan migjen bila hanya 
dinilai dari sudut nyerinya saja. Effort headache sering timbul bila dilakukan upaya 
meningkatkan kecepatan nadi dua kali lipat selama 10 menit atau Iebih. Bentuk 
nyeri kepalanya berupa denyut bitemporal. 

Banyak obat psikotropik, analgesik dan kardiovaskular bersifat vasodilator, ter- 
masuk pula alkohol dan cocaine. Para remaja peminum kopi atau minuman yang 
mengandung kafein sering mengalami nyeri kepala tumpul di daerah fronto- 
temporal 1 jam setelah minum terakhir dan dibutuhkan Iebih banyak kafein untuk 
menghilangkan nyeri kepala tersebut. Gejala unthdrawal pada adiksi kafein berupa 
nyeri kepala hebat yang berdenyut, ansiet^s dan kelemahan umum. Zat aditif da¬ 
łam makanan juga mempunyai sifat vasodiIatasi, misalnya nitrit pada daging (hot- 
dog), salami dan ham yang dapat menimbulkan nyeri kepala difus. MSG dałam 
masakan Cina menimbulkan nyeri berdenyut bitemporal, nyeri seperti kepala teri- 
kat dan perasaan terbakar pada seluruh badan yang terjadi 20 menit setelah makan 
MSG. 

Mariyuana sebagai vasodilator perifer sering menimbulkan perasaan panas, 
konjungtiva kemerahan dan nyeri kepala frontal akibat vasodiIatasi intra dan 
ekstrakranial. 
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Demam merupakan penyebab nyeri kepala vaskular yang paling sering dan se- 
banding dengan kenaikan suhu. Penyimpangan dari keadaan ini yang disertai 
adanya kaku kuduk haruslah diwaspadai terhadap adanya infeksi susunan saraf 
pusat atau perdarahan subaraknoid. •» 

Kenaikan mendadak tekanan darah dapat menimbulkan nyeri kepala berdc- 
nyut, nainun adanya nyeri kepala ringan di oksipital pada waktu bangun pagi 
akibat peninggian tekanan darah kronik masih merupakan suatu pendapat kontro- 
versia!. Nyeri kepala vaskular ditemukan pada 40% pasień trauma kapitis hari per- 
tama dan kedua. 

Nyeri Kepala Tegang Otot (Muscular Tension Headache ) 

Nyeri kepala tegang otot (NKTO) harus memperlihatkan paling sedikit 2 dari gejala 
berikut: 

• Nyeri bersifat menekan atau mengikat dan bukan berdenyut 

• Intensitas nyeri ringan-sedang, yang dapat menghambat namun tidak 
menghentikan kegiatan sehari-hari 

• Distribusi bilateral 

• Tidak diperberat oleh kegiatan fisis rutin 

NKTO sering ditemukan pada perempuan (2-3 kali lebih banyak dari Iaki-Iaki) 
dan meningkat tajam pada usia remaja. Meskipun NKTO ini merupakan kelompok 
nyeri kepala terbanyak, namun hanya sedikit yang berobat ke dokter. Prevalens 
NKTO episodik dałam 1 tahun adalah 63% yang terdiri atas 56% pria dan 71% 
wanita. Pada anak sering pula ditemukan adanya gejala canipurnn yang disebut se- 
bagai tcnsion-uascular headache dan Fenichel menyebutnya sebagai chronic mixcd 
headache. Secara garis besar perbedaan migren tanpa aura dan NKTO dapat dilihat 
pada Tabel 4-4. 

Pada NKTO kronik sering ditemukan kadar serotonin yang rendah (ław sera- 
łonin syndrome), sehingga mudah timbul gangguan pada proses pengaturan nyeri 
karena adanya defisiensi 5-HT di pusat pengatur nyeri sentral. Hal ini nyata de¬ 
ngan adanya penurunan ambang nyeri di daerah perikranial (dahi, pelipis dan ok¬ 
sipital), bahkan terasa sangat nyeri hanya dengan menyisir, menyikat rambut atau 
memakai topi. Pada pemeriksaan sering ditemukan adanya kegelisahan dan kete- 
gangan otot, misalnya dałam upaya meminta pasień merelaksasikan ototnya. Di 
samping itu sering pula nampak ia menguap, menarik napaś panjang dan napaś 
yang agak cepat (yang merupakan gejala hiperventilasi) selama wawancara 
dilakukan. 

Manifestasi NKTO ini dapat pula terlihat pada beberapa keadaan misalnya pada 
keletihan mata akibat kelainan refraksi, sindrom artikulasi temporomandibular 
akibat maloklusi dental yang disebabkan oleh trauma di daerah rahang atau 
trauma di daerah leher. 
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TABEL 4-4. PERBEDAAN MIGREN TANPA AURA DAN NKTO 


- P 



Lokasi 

Unilateral (60%) 

Bilateral (90%) 

Dicetuskan oleh stres 

Tidak 

Ya 

Lama nyeri 

Episodik. singkat 

Episodik. lebih lama 

Sifat nyeri 

Berdenyut 

Tumpul, seperti ban 
mengikat 

Nyeri perirraniom 

(-) 

( + ) 

Sindrom hiperventi!asi 

(') 

W 

Kepribadian 

Perfeksionis. ieliU dan 
sensitif 

Neurctik 

Bekerja 

Nyeri benamtat. 

Nyeri tidak berubah 

Alkohol 

Nveri fcertambah 

Nyeri berkurang 

Pengobatan dengan ergot 

Perbaikan (+) 

Perbaikan (-) 


Pengobatan NKTO 

• Medikamentosa: anti depresan, anti ansietas dan obat relaksasi otot 

• Latihan relaksasi otot dan bemapas 

• Psi ko tera pi 


Spasmofilia 

Sejak spasmofilia diajukan oleh Yos Utama di majalah Kedokteran Indonesia pada 
tabun 1972, cukup banyak kasus pada anak dan remaja yang kami temui. Persoalan 
yang kami jumpai adalah jumlah kasus yarig cukup banyak (jauh melebihi jumlah 
pasień epilepsi) dan tidak adanya kepustakaan berbahasa Inggris mengenai subjek 
ini, karena spasmofilia adalah kelainan neurologis yang sering ditemukan di daerah 
Mediterania yang berbahasa Perancis. 

Spasmofilia adalah suatu tetani laten akihat hiperiritabilitas susunan saraf yang 
bermanifestasi sebagai kejang otot dan berbagai gejala neurastenia berupa nyeri 
kepala, gangguan gastrointestinal, parestesia, sinkop sampai kejang tonik. Keadaan 
ini dianggap sebagai akibat gangguan keseimbangan elektrolit kalsium dan 
magnesium. 

Kami melakukan penelitian terhadap nyeri kepala pada anak sekolah, termasuk 
pemeriksaan EEG dan EMG. Penelitian tersebut dilakukan pada 719 anak sekolah 
(4-18 tahun), yang terdiri atas 360 anak laki-laki dan 359 anak perempuan. Ditemu¬ 
kan adanya nyeri kepala pada 63% anak laki-laki dan 17,27% anak perempuan. 
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Puncak timbuinya nyeri kepala adalah pad*. masa puberlas (11-14 tahun) dar. 
pieva!ens tingg'i ditemukan pada ańak wam ta sejak a wal masa akii balig 
(\\*anita:laki-laki - 6(2 lb). Manifestasi yang ditemukan beru pa nyeri kepala episo- 
dik ringun (43,53%), nyeri kepala bersifal ompurnn rcrdcr.ytd-iak berrienyut 
'5U.58?*). terasa terntama di daerah tempera 1 . (‘V r A < ?.;. bri-m-gsung kurang dari 30 
menit (57,65%), disertai sinkop (51,76%) m.usca {14,7%) dan crat kailannya dengan 
stress (89,4%). Dari data ini kami berkesimpulan bahwa bontuk nyeri kepala terse- 
but tergolong tcn<ic:i ucsculnr !xr.Jr<>:hć atau ntized hsnJachr yang merupaka.n kom- 
binasi migren dan nyeri kepala tegang otot. 

Pada pemeriksaan EMG ditemukan adanya 95,47% gejalu spasmofilia posili! 
disertai banda Clwostek positit sebes.ar 69,41%. sedangkan pada pemeriksaan HEO 
terbbil adanya paroksismalbu.s pada waMu hiperoentiiasi sebanyak 78,25%. 
Kelainan EMG yang ditemukan ini menurut iicmat kan.i sesuai dengan keadaan 
ncuror-al h\/pcrexdtability, serupa dengan penelitian Maeeńeid dan Burkę yang ber- 
judul Furcsthesia and tełany tiuluccd by voluniary hypcrucr.łilation. Mereka rr.enyatakan 
bahwa ansietas dapat menginduksi hiperventilasi yang menyebabkan hipokapnia 
dan hipokalsemia. Keadaan ini menimbulkan parestesia pada tangan, muka dąR 
badan yang pada perekaman EMG nampak sebagai aktivitas letupan spontan N. 
Medianus dan kemudian bermanifestasi sebagai manifestasi tetani akibat me- 
ningkatnya eksitabilitas aksonal. Menurut pendapat karm letupan spontan tersebut 
sesuai dengan keadaan hipereksitabilitas pada spasmofilia. 

Secara klinis manifestasi spasmofilia mirip dengan sindrom hipen/entilasi yang 
bermanifestasi sebagai sinkop, berdebar, parestesia, nyeri kepala, pusing, tetani, an¬ 
sietas dan lain-lain. Setelah berdiskusi dengan Burkę, kami sependapat bahwa spas¬ 
mofilia adalah sama dengan sindrom hiperventilasi. 

Adanya kelainan EEG sebesar 78,25% yang timbul selama hipcrventilasi menu¬ 
rut hemat kami juga sesuai dengan sindrom hipcrventilasi. Kelainan EEG yang 
muncul selama hiperventilasi tersebut berupa gelombang tajam paroksismal yang 
simetrik, asimetrik atau fckal. Pada sebagian kecil tampak artefak otot di daerah 
frontal akibat ketegangan otot. Pasień sering memperlihatkan manifestasi klinis ter- 
tentu selama mengerjakan hiperventilasi berupa kesemutan, nyeri kepala, sakit pe- 
rut, pucat seperti mau pingsan, bahkan kadang-kadang kejang atau kramp pada 
ekstremitas dan sebagainya. 

Penelitian North dan Ouvrier pada 18 anak dengan serangan absens berulang 
tanpa defisit neurologis, ditemukan adanya kelainan EEG berupa marked build-up of 
paroxysmal slow wave actiuity tanpa disertai kegiatan epiiepsi. Keadaan ini disimpul- 
kan sebagai pseudoseizures akibat hiperventilasi yang mirip epiiepsi absens, namun 
karena adanya beberapa manifestasi lain, maka keadaan ini sesuai dengan sindrom 
hiperventilasi. Menurut Fischer, gambaran EEG pada hiperventilasi pada anak (6-7 
tahun) sering memperlihatkan timbulnya perłambatan (0,5-3 spd) dan dera jat per- 
lambatan ini berbanding terbalik dengan umumya. Adanya perłambatan paroksis¬ 
mal ini tidak selalu harus dikaitkan dengan epiiepsi. Keadaan paroksismalitas 
selama hiperventilasi yang asimetrik dan fokal ini mungkin disebabkan oleh 
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reaktivitas vaskular yang sering dijumpai pada migren. Melalui kelainan EEG mi 
maka makin jelaslah bahwa nyeri kepala pada penelitian kami itu merupakan suatu 
kombinasi nyeri kepala tegang otot dan migren. 
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Koma adalah gangguan kesadaran yang paling berat dan yang tidak dapat bereaksi 
terhadap sekitamya atau dibangunkan dengan rangsangan nyeri yang kuat; yang 
masih tampak adalah refleks primitif saja. Beberapa keadaan dengan gangguan ke¬ 
sadaran yang kronik dan harus dibedakan dengan koma adalah keadaan akinetic 
mutism, yakni keadaan pasień yang tidak dapat bergerak dan yang dari luar tam¬ 
pak seperti sadar, namun tidak dapat berbicara, bergerak spontan atau bereaksi ter¬ 
hadap rangsang luar. Penyebabnya adalah lesi frontal bilateral, kerusakan otak 
difus akibat henti jantung (cardiac arrcst), asfiksia, keracunan CO dan lesi sekitar 
ventrikel III. 

Sindrom łocked-in adalah keadaan dengan kesadaran tetap baik, namun ek- 
stremitas dan saraf kranial bagian bawah mengalami kelumpuhan sehingga si 
pasień tidak dapat berbicara. Kesadaran dan pengertiannya diperlihatkan melalui 
kedipan dan gerakan mata vertikal. Penyebabnya adalah infark pada daerah verti- 
kal dasar pons yang menghambat jaras motor, namun tidak mengenai tegmentum, 
formasio retikularis dan jaras supranuklear untuk gerakan otot mata. 

Mekanisme Koma 

Koma dapat disebabkan oleh beberapa keadaan, yaitu: 

1. Lesi yang meliputi kedua belahan otak (proses metabolik atau trauma 
kapitis) 

2. Lesi yang mempengaruhi secara ląjngsung/tidak langsung pada sistem 
ARAS (ascending reticidar activating system) di talamus, mesensefalon atau 
pons 

3. Lesicampuran 

Seperti diketahui ARAS merupakan sistem aferen nonspesifik yang mengurus 
kesadaran. Sistem ini secara filogenetik merupakan sistem yang primitif yang san- 
gat penting untuk mempertahankan kehidupan. Sistem ini responsif terhadap 
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Gambar 5-1. ARAS (Oikutip dengan modifikasi dari Lace dan Mc Leod. 1981) 

segala macam rangsangan dari luar. Pada koma akan teijadi gangguan pada sistem 
ini sehingga ia tidak lagi pęka terhadap segala rangsangan dari luar. 

Sccara anatomik lesi tersebut dapat dibagi dałam lesi supratentorial, infratento- 
rial dan kelainan difus. 


Lesi Supratentorial 

Lesi di daerah ini dapat menyebabkan gangguan ARAS secara langsung atau tidak, 
misalnya pada perdarahan, tumor otak dan trauma kapitis. Karena belahan otak 
berada dałam ruangan yang kaku (tengkorak dan tentorium serebeli), maka ek- 
spansi massa akan mendorong jaringan otak melewad garis tengah atau ke bawah. 

Herniasi singulatus adalah pergeseran girus singulatus ke medial di bawah falks 
dan menyebabkan penekanan pada pembuluh darah, iskemia otak, kongesti vena 
sehingga timbul edema otak. Herniasi transtentorial atau sentral adalah keadaan 
batang otak didorong ke bawah melalui celah tentorium dan menekan diensefalon, 
mesensefalon dan mengganggu peredaran darah batang otak. Herniasi unkus ada¬ 
lah keadaan unkus dan girus hipokampus Iobus temporalis medialis didorong 
melalui celah tentorium dan menekan mesensefalon seria meregangkan N III sisi 
yang sama. Hal ini sering tampak pada trauma kapitis atau perdarahan otak yang 
berlangsung cepat dan menimbulkan dilatasi pupil unilaterał yang membutuhkan 
intervensi pembedahan secepatnya. 
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Lesi Infratentorial 

Seperti diketahui fossa posterior merupakan ruang yang tidak elastis, sehingga lesi 
yang cepat membesar (tumor atau abses) akan menyebabkan penekanan pada 
batang o tak dan hemiasi ke atas melalui celah tentorium, hemiasi ke bawah dengan 
serebelum yang akan menekan batang o tak dan menimbulkan kematian. Pungsi 
Iumbal merupakan suatu kontraindikasi mutlak, karena dapat menimbulkan kema¬ 
tian akibat hemiasi melalui foramen magnum. 


Kelainan Difus 

Kelainan difus pada otak dapat disebabkan oleh gangguan metabolisme, hipoksia, 
meningitis dan efek samping obat serta keracunan. Overdosis obat-obatan sering 
merupakan penyebab utama koma di rumah sakit pada remaja dan orang dewasa, 
yaitu akibat golongan barbiturat, benzodiazepin, fenotiasin, antidepresan trisiklik, 
alkohol dan opiat (khas pupil miosis). Untuk mendeteksi penyebabnya perlu di- 
lakukan pemeriksaan darah dan urin. Pada koma diabetikum sering timbul ketoasi- 
dosis yang akan menyebabkan dehidrasi dan hiperosmolalitas. 

Koma hipoglikemia dapat disebabkan oleh kadar gula yang terlalu rendah 
akibat obat antidiabetik dan pada pasień nondiabetes akibat berpuasa, alkohol, tu¬ 
mor pąnkreas, pada keadaan hipotiroidi dan hipopitiutarismus. Hipoksia otak da¬ 
pat timbul akibat henti kardiorespiratorik, tenggelam, hipotensi yang lama, 
pneumonia dan penyakit obstruksi saluran pemapasan kronik. 

Seperti diketahui hipokampus dan serebelum merupakan bagian otak yang pa- 
Iing rentan terhadap hipoksia. Koma hepadkum sering timbul pada pasień dengan 
ensefalopati hepatik. Koma ini disebabkan oleh amonia dan zat toksik lainnya yang 
biasanya didetoksifikasi hati. Sering tampak manifestasi asteriksis atau flapping 
tremor, yaitu gerakan tangan dorsofleksi dan volarfleksi secara bergantian. 

Koma dapat pula ditimbulkan oleh keadaan hipotiroidi, gangguan metabolisme 
kalsium, intoksikasi air (SIADH), defisiensi tiamin (pada pasień alkohol), infeksi 
(meningitis, ensefalitis), epilepsi dan perdarahan subaraknoidal. 


Evaluasi Pasień Koma 

Beberapa persoalan yang harus ditelusuri dałam memeriksa pasień koma adalah: 

• Mengenai letak lesi dan apakah bersifat fokal atau difus 

• Pada yang fokal, apakah supra atau infratentorial 

• Pada yang difus, apakah penyebabnya kelainan meta bo lik atau keracunan 

• Apakah keadaannya kemudian membaik, statis atau memburuk 

• Apakah kemungkinan penyebab proses tersebut 

• Selama wawancara maupun pemeriksaan, harus dijaga sistem kardiopul- 
monalnya. 
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Anamnesfs 

Sedapatnya diusahakan mendapatkan keterangan mengenai bagaimana terjadinya 
dan keadaannya sebelum koma tersebut. Harus juga ditelusuri mengenai perilaku 
dan kebiasaan hidupnya, antara lain: apakah ia sering minum alkohol atau obat ter- 
larang dan apakah ia menderita epilepsi, diabetes melitus, penyakit jantung, ginjal, 
hati, paru dan scbagainya. 


Pemeriksaan Fisis 

Segala penemuan harus dicatat dengan teliti, yaitu: 

Pemeriksaan Umum 

• Perhatikan pemapasan, nadi dan tensi, suhu, warna kulit, luka pada kepala, 
adanya kaku kuduk dan urin 

• Pemeriksaan jantung, paru dan abdomen 

• Perlambatan pada nadi yang disertai kenaikan tensi sering menandakan 
adanya tekanan intrakranial yang meningkat 

• Adanya kaku kuduk, fotofobia dan nyeri pada gerakan bola mata dapat 
dipikirkan ke arah iritasi selaput otak (peradangan otak atau perdarahan 
subaraknoid) 

• Adanya deir.am, petekiae, menggigil dan banyak keringat menyatakan 
adanya infeksi. Bila keadaan ini disertai dengan nyeri perut, nyeri leher, kon- 
jungtivitis, batuk dan ruam, maka mungkin hal ini disebabkan oleh ensefali- 
tis viral atau sindrom para infeksi 

• Nyeri kepala yang hebat disertai muntah dapat disebabkan oleh tekanan in¬ 
trakranial yang meninggi 

• Hilangnya kesadaran mendadak mungkin dapat disebabkan oleh strok 
(stroke), sedangkan perburukan kesadaran dałam beberapa jam mungkin 
disebabkan oleh intoksikasi obat 

• Perubahan kesadaran yang berlangsung lambat dałam beberapa minggu 
mungkin disebabkan oleh suatu pertumbuhan massa intrakranial 

• Kejang mioklonik multifokal yang hilang timbul dapat disebabkan oleh suatu 
kelainan metabolik 

• Lengan dałam keadaan fleksi (dekortikasi) mempunyai prognosis Iebih baik 
ketimbang lengan dałam keadaan ekstensi (deserebrasi) 

• Masih adanya gerakan otomatis seperti menelan, menguap merupakan suatu 
pertanda adanya fungsi batang otak yang masih baik sehingga mempunyai 
prognosis yang relatif Iebih baik 

• Pada persangkaan adanya trauma senrikal atau tenggelam, haruslah berhati- 
hati dałam memindahkan leher sajnpai terungkap dengan je las ada tidaknya 
fraktur atau subluksasio vertebra. 
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Pemeriksaan Neurologis 

Derajat kesadaran 

Keadaan kesadaran harus dinyatakan sec ara rinci dengan skala koma pediatrik. 
Gradasi koma ditentukan dengan skala koma Glasgow yang sebenamya ditujukan 
untuk menilai koma akibat trauma kapitis dengan menilai 3 faset kesadaran, yaitu 
membuka mata, respons motor dan respons verbal. 


SKALA KOMA PEDIATRIK 


Mombuka mata 

o Spontan 4 

o Terhadap bicara 3 

o Terhadap nyeri 2 

o Tidak ada 1 

Rospons vorbal 

o Terorientasi 5 

o Kata-kata 4 

o Suara . . 3 

o Menangis 2 

o Tidak ada 1 

Rospons motor 

o Menurut perintah 5 

° Lokalisasi nyeri 4 

o Fleksi terhadap nyeri 3 

o Ekstensi terhadap nyeri 2 

o Tidak ada 1 

Nilai normal 

° Lahir-6 bulan 9 

o 6-12 bulan 11 

o 1-2 tahun 12 

o 2-5 tahun 13 

o Lebih dari 5 tahun 14 


(Dikutip dengan modifikasi dari Menkes, 1995) 


Karena respons verbal sulit ditentukan dan bentuknya berbeda untuk setdap 
golongan umur, maka Wisoff dan Epstein telah mengajukan kriteria di bawah ini: 
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Respons Verbal Pada Bayl 
Satu bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Menangis spontan 

4. Menangis bila bulu mata disentuh 

5. Suara di tenggorok 
Oua bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Menutup mata bila ada cahaya 

4. Tersenyum bila dibelai 

5. Meleter (babbles) huruf hidup 
Tlga bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Melihat lingkungan 

4. Tersenyum tertiadap suara 

5. Coos, chuckles, suara huruf hidup panjang 

Empat bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Menoleh ke arah suara 

4. Tersenyum spontan dan tertawa 

5. Ucapan huruf hidup jelas 

Lima dan onam bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Vokalisasi suara 

4. Mengenal anggota keluarga 

5. Meleter terhadap orang dan mainan 
Tujuh dan delapan bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Mengenal suara keluarga dan yang dikenal 

4. Meleter 

5. Ba-ma-da 

Sembłlan-sopuluh bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 

3. Mengenal suara keluarga dan familiar 

4. Meleter 

5. Mama, dada 
Sabolas-duabelas bulan 

1. Tidak ada 

2. Menangis bila ada stimulus 
3- Mengenal, tersenyum 

4. Meleter 

5. Kata-kata terutama mama 


DlkutJp dengan modifikasł darł Wisoffdan Epsteln, 1985 
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Pemapasan 

Hendakłah dilakukan observasi yang cermat mengenai irama dan kecepatan pema- 
pasan pasień dengan gangguan kesadaran. 

1. Pemapasan Cheyne-Stokes adalah pola napaś periodik dengan fasę hiperpnea 
dan apne. Kecepatan napaś bertambah secara bertahap untuk mencapai pun- 
caknya dan kemudian berkurang sampai apne. Keadaan ini sering ditemukan 
pada kelainan metabolik atau adanya suatu lesi hemisferik bilateral yang dałam, 
misalnya di talamus, kapsuła interna atau pons. 

2. Pemapasan hiperventilasi sentral neurogenik adalah suatu hiperpnea yang oto- 
matis (pemapasan Kussmaul) akibat suatu gangguan metabolik (ketosis dia- 
betik, keracunan salisiłat), suatu lesi di formasio retikularis di mesensefalon 
bawah atau pons. Proses ini terletak lebih kaudal dari butir 1 dan mempunyai 
prognosis kurang baik. 

3. Pemapasan apne adalah kramp inspirasi yang lama atau istirahat pada waktu in- 
spirasi penuh. Prosesnya terletak di pons (biasanya infark) dan mempunyai 
prognosis yang lebih buruk dari butir 2. 

A. Pemapasan kluster adalah pola pemapasan yang berbentuk kelompok- 
kelompok pemapasan yang diselingi oleh masa istirahat yang tidak teratur. Le- 
sinya terletak di pons bawah atau bagian atas medula oblongata dan mempu¬ 
nyai prognosis yang lebih buruk ketimbang butir 3. 

5. Pemapasan ataksik adalah pola pemapasan yang dangkal, cepat dan tidak tera¬ 
tur. Keadaan ini sering tampak pada lesi di medula oblongata atau menjelang 
kematian dan harus segera mendapatkan pertolongan. Keadaan ini mempunyai 
prognosis yang paling buruk. 

Kelainan Pupil 

Refleks pupil diatur oleh persarafan simpatetik dan parasimpatetik. Jaras sim- 
patetik mulai di hipotalamus, menyusuri batang otak ipsilateral hingga mencapai 
bagian intermediolateral medula spinalis torakalis. Jaras aferen parasimpatetik mu¬ 
lai dari sel ganglion retina mengikuti saraf optikus ke dałam orbita. 

Daerah batang otak yang mengurus kesadaran berdekatan dengan daerah yang 
mengatur pupil, sehingga perubahan pupil sangat penting dałam menentukan Io- 
kałisasi proses yang menyebabkan koma. Harus dilakukan observasi pada besar, 
bentuk, isokori dan reaksi pupil terhadap cahaya. Reaksi cahaya merupakan mani- 
festasi yang penting dałam membedakan kausa struktural dan metabolik, karena 
jaras pupil tidak sensitif terhadap kelainan metabolik. 

Lesi di hipotalamus menyebabkan pupil kecil dan reaktif karena terputusnya 
hubungan dengan saraf simpatis. Lesi di talamus menyebabkan kedua pupil meli- 
hat ke hidung dan tidak dapat melihat ke atas, sedangkan pupil kecil dengan re¬ 
fleks cahaya negatif. Sindrom Horner memperlihatkan pupil asimetrik (lebih kecil 
ipsilateral) disertai ptosis dan anhidrosis ipsilateral yang sering tampak pada lesi di 
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hipotaiamus dan batang otak. Pupil yang kecii (pinpoint) sering terlihat pada lesi di 
pons dan overdosis narkotika. Beberapa obat (sistemik, ora! dan lokal) dapat 
menyebabkan konstriksi pupil (betanekol dan pilokarpin) dan diiatasi pupil 
(neosinefrin dan atropin). ^ 


Gerakan Bola Mata 

Pada pasień tidak sadar dengan lesi supratentorial maka akan timbul deviasi ke sisi 
lesi, sedangkan lesi di pons deviasinya ke arah kebalikan lesi. 

Pada pasień koma hendaklah dilakukan pemeriksaan gerakan bola mata untuk 
menilai letak lesi, yaitu: 

1. Refleks okulosefalik yang ditimbulkan dengan menggerakkan kepala (doWs cyc 
phenomenott). Rotasi kepala kesatu sisi akan menyebabkan mata bergerak ke arah 
berlawanan. Fleksi leher akan menyebabkan mata bergerak ke atas dan ekstensi 
leher akan menyebabkan mata melihat ke bawah. 

2. Refleks okułovestibular ditimbulkan dengan irigasi kalori. Air dingin dimasuk- 
kan ke liang telinga akan menyebabkan deviasi ke sisi irigasi tersebut. Keadaan 
ini merupakan suatu stimułus yang lebih kuat ketimbang gerakan kepala tadi. 

Pada umumnya refleks 1 dan 2 positif pada lesi supratentorial dan kelainan me- 
tabolik, tapi negatif pada kelainan di batang otak. Lesi pada pons bagian lateral 
akan menyebabkan gangguan pada gerakan konjugat ke sisi lesi. Terkenanya 
fasikulus longitudinal mediaiis di mesensefalon atau pons akan menimbulkan oftal- 
moplegia intemuklearis. Kerusakan pada daerah pretektal mesensefalon akan 
menyebabkan gangguan melihat ke atas. 


Refleks Kornea 

Refleks ini melintasi cabang nervus trigeminus (sensori) dan cabang-cabang nervus 
fasialis (motor) yang berpusat di pons. Refleks komea berupa penutupan kelopak 
mata bila komea dirangsang dengan kapas halus. 


Fungsi Motor 

Harus diperhatikan posisi ekstremitas, gerakan spontan, reaksi terhadap nyeri dan 
refleks (fisiologis dan patologis) untuk menilai letaknya lesi di otak. Pada pasień 
koma fungsi motor dapat ditimbulkan dengan rangsangan nyeri dengan penekanan 
orbita, jaringan di bawah kuku jari tangan atau stemum. Adanya kelumpuhan da¬ 
pat dinilai dari tonus otot atau perbedaan refleks. Sikap dekortikasi adalah keadaan 
fleksi pada satu atau kedua lengan dengan atau tanpa ekstensi kedua tungkai. 
Keadaan ini disebabkan oleh gangguan kortikal atau subkortikal dengan keadaan 
batang otak yang masih baik. 
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Sikap deserebrasi adalah keadaan ekstensi pada leher dan semua ekstremitas 
disertai aduksi-pronasi kedua lęngan dan plan tar fleksi kaki. Keadaan ini terdapat 
pada penyakit yang mengenai kedua belahan korteks otak tanpa adanya disfungsi 
batang otak sampai setinggi pons bagian atas. Penyebab lain adalah peninggian 
tekanan intrakranial yang berasal dari fosa posterior atau kelainan meta bo lik (anok- 
sia, iskemia, hipoglikemia dan gangguan fungsi hati pada sindrom Reye). Flaksidi- 
tas adalah keadaan motor yang nonresponsif dan kehilangan tonus otot yang dapat 
terjadi pada ensefalopati metabolik (intoksikasi sedativa) dan lesi yang mengham- 
bat semua fungsi kortikal dan batang otak sampai setir.ggi pontomedularis). 


Etiologi 

Penyakit otak struktural yang terdiri atas: 

1. Trauma yang menyebabkan perdarahan intrakranial (hematoma subdural, 
epidural dan intraserebral) 

2. Neoplasma misalnya tu mor otak primer 

3. Penyakit vaskular (infark dan perdarahan akibat m alfo r mas i arteri-vena) 

4. Infeksi otak setempat (abses, empiema) 

Penyakit otak toksik-metabolik yang terdiri atas: 

1. Ensefalopati hipoksik-iskemik (tenggeLam, tercekik, keracunan CO, miokarditis 
dengan infark miokard) 

2. Keraciman eksogen (sedativa, neuroleptika, asam asetil salisilat, Iogam berat, 
antikonvulsan) 

3. Infeksi susunan saraf pusat (meningitis, ensefalitis) 

4. Kelainan metabolik (hipoglikemia, sindrom Reye, ketoasidosis diabetik, gang¬ 
guan keseimbangan elektrolit dan asam basa, koma hepadk, koma uremik dan 
kelainan kelenjar endokrin) 

5. Status epileptikus 

Diagnosis Banding Koma Metabolik dan Struktural 

Penyakit Infeksi, Metabolik atau Toksik 

• Mengacau atau stupor mendahului gejala motor 

• Manifestasi motor simetrik 

• Reaksi pupil tetap baik 

• Kejang, mioklonus, tremor atau asteriksis-hiperventi]asi atau hipoventilasi 

Lesi Supratentorial (Destruktif Atau Penekanan) 

• Manifestasi inisial bersifat fokal 

• Perkembangan penyakit yang rostro-kaudal 

• Kelainan neurologis tergantung pada daerah yang terkena 
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Lesi Infratentorial (Desłruktif Atau Penekanan) 

• Manifestasi dini disfungsi batang otak 

• Koma timbul mendadak 

• Kelumpuhan saraf otak •» 

• Gangguan pernapasan timbul sebagai manifestasi dini 

Tata Laksana Pasień Koma 

Tindakan yang harus diiakukan segera guna mempertahankan kehidupan ialah: 

• Memperbaiki jalan napaś 

• Mempertahankan sirkulasi 

• Mengatasi kejang 

• Memperbaiki keseimbangan cairan dan elektrolit 

• Mengurangi tekanan intrakranial 
c Memberantas infeksi 

• Mengatasi kegelisahan 

• Memberikan antidotum spesifik 

• Memberikan glukose 

• Memperbaiki suhu badan 

Pemeriksaan pada Pasień Koma 

Bila kcadaannya sudah agak stabil dapat diiakukan anamnesis lebih terinci men- 
genai timbulnya koma disusul oleh pemeriksaan derajat gangguan kesadaran bcr- 
dasarkan skala koma Glasgow pediatrik. 

Pada kecurigaan adanya fraktur Ieher, maka harus segera dibuat foto lcher den- 
gan manipulasi minimal. Berikutnya adalah meneliti adanya kelainan pada fungsi 
saraf otak misalnya dengan memeriksa mata (N. II, III, IV, VI dan refleks okulose- 
falik), refleks komea (N. V, N. VII dan N. IX). Pada pemeriksaan sensori-motor di- 
lakukan observasi pada adanya asimetri gerakan, tonus, kelainan pada sikap 
(dekortikasi, deserebrasi, hemiplegia) dan kelainan pada refleks (fisiologis, patoio- 
gis dan timbulnya refleks primitif). 

Pemeriksaan penunjang berupa pemeriksaan laboratorium (analisis gas darah, 
darah kecil, darah gula, elektrolit, ureum, kreatinin, fungsi hati, pemeriksaan pe- 
nyaring pada urin dan darah terhadap antikonvuIsan, sedativa, logam berat, salisi- 
Iat, narkotik, preparat anti kolinergik dU), pemeriksaan EEG-EKG pemeriksaan 
pencitraan (CT-scan). 


Kematian Otak (Brain Death) 

Mati otak adalah keadaan jaringan otak rusak sedemikian beratnya sehingga fungsi 
vitalnya rusak ireversibel dan tidak lagi tergantung pada keadaan jantung. Untuk 
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mengetahui apakah komanya masih reversibel atau tidak, maka telah dibuat krite- 
ria dan konformasi sebagai berikut: 


Kriteria Mati Otak 

1. Tidak memberi respons vokal maupun motor (refleks spinał masih ada setelah 
kematian). 

2. Apne dan tidak ada pcrnapasan spontan selama 10 menit. 

3. Refleks batang otak negatif (refleks kornea, okulosefalik, okulovestibular dan re¬ 
fleks muntah) 

4. Ketiga kriteria di atas menetnp selama minimal 12 jam dan pada anak kecil se¬ 
lama 72 jam. 

Konfirmasi 

1. Elcctroccrcbral sileucc atau EEG isoelektrik (dengan maximal gain) selama 30 
menit dinyatakan sebagai mati otak, kecuali pada koma akibat obat-obatan, 
hipotermia, dan pada anak kecil sering EEG memperlihatkan aktivitas sedikit, 
meskipun peredaran darah otaknya sudah berhenti. 

2. Tidak adanya aliran darah lagi di otak yang dapat dilihat dengan arteriografi 
atau bratyi fi mu study dengan isotop. 

Prognosis 

Koma pada anak biasanya singkat dengan penyembuhan cepat dan sempuma. 
Pada keadnan hampir tenggelam, ditemukan bahwa 90% anak sembuh dengan 
sempurna. Pada koma yang lama, penyembuhan tergantung kepada penycbabnya. 
Pada koma non traumatik dinyatakan 50% sembuh sempurna, 30% meninggal dan 
20% menjadi cacat. Koma metabolik yang lama sebagian besar (50%-75%) sembuh 
sempurna atau hanya memperlihatkan cacat minimal, yang meninggal (25%) bi¬ 
asanya disebabkan oleh ensefalitis herpes simpleks. 

Berdasarkan pengalaman pasień dewasa dengan henti jantung yang diresusitasi, 
maka adanya perbaikan neurologis dinyatakan bila kesadaran pulih dałam 24 jam. 
Tidak timbułnya refleks kornea dan pupil setelah 24 jam mempunyai prognosis 
yang kurang baik. Risiko tertinggi didapati pada koma struktural, misalnya pen- 
yakit serebrovaskular. Koma yang lama (iebih dari 5 hari) kebanyakan disebabkan 
oieh trauma kapitis. Tekanan intrakranial meninggi dengan tekanan di atas 20 mm 
Hg dan tekanan perfusi otak di atas 50 mm Hg mempunyai risiko yang tinggi. 
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Kelainan Perkembangan 


Jimmy Passat 


Pendahuluan 

Perkembangan motor sangat menarik untuk diperhatikan karena perubahannya 
terłihat dengan jelas. Proses ini dimulai sejak bayi baru lahir yang tidak dapat ber- 
buat apa-apa sampai menjadi manusia dewasa yang sempuma, yang berlangsung 
secara berkesinambungan dari satu tahap ke tahap berikutnya. Ketrampilan seder- 
hana tercapai sebelum ketrampilan yang Iebih kompleks dikuasai. Gerakan yang 
bersifat umum dan tidak teratur menjadi gerakan yang spesifik dan bertujuan. 
Perkembangan motor merupakan proses yang telah terprogram secara genetik. 
Faktor lingkungan, ras, jenis kelamin dan sosiokulturai hanya sedikit mempenga- 
ruhi perkembangan motor. 

Pengetahuan mengenai perkembangan motor anak yang norma! dan variasinya 
harus dikuasai oleh setiap petugas kesehatan yang berhubungan dengan pemeli- 
haraan kesehatan anak. Tanpa pengetahuan tersebut, tidak mungkin untuk menen- 
tukan tahap perkembangan motor dan penyimpangannya dengan tepat, 
merencanakan tata Iaksana yang dibutuhkan, dan membantu pasień dan keluarga- 
nya semaksimal mungkin. 

Skrining perkembangan termasuk perkembangan motor sangat dianjurkan un¬ 
tuk dilakukan secara berkala. Anak yang dicurigai mengaiami keterlambatan per¬ 
kembangan motor berdasarkan skrining pediatrik ini harus menjalani pemeriksaan 
medis dan pemeriksaan khusus untuk memastikan ada tidaknya kelainan perkem¬ 
bangan motor dan defisit lain yang berhubtingan. Untuk memudahkan, perkem¬ 
bangan motor dibagi menjadi perkembangan motor kasar dan motor hałus. 


Perkembangan Motor Kasar 

Perkembangan motor kasar meliputi perkembangan postur (posisi tubuh) dan loko- 
mosi (gerakan). Hubungan perkembangan motor kasar dengan kecerdasan di 
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kemudian hari sangat sedikit, anak yang menderita retardasi mental tidak selalu 
mengalami keterlambatan perkcmbangan motor kasar sedangkan anak dengan per- 
kembangan motor kasar yang sangat cepat belum tentu merupakan anak cerdas. 


Tahapan Perkembangan Motor Kasar 

Urutan perkembangan motor kasar selalu sama walaupun kecepatan perkemban¬ 
gan bervariasi dari anak ke anak. Dałam 2 tahun pertama, ketrampilan motor kasar 
dapat dikuasai dan selanjutnya menjadi semakin halus dan berfungsi semakin baik. 
Harus diingat bahwa rentang perkembangan motor sangat Iebar, misalnya seorang 
anak yang belum dapat berjalan sampai umur 19 bulan belum dapat dikatakan se- 
bngai seorang anak yang terłambat perkembangannya. 

Perkembangan motor kasar dimulai sejak munculnya refleks primitif yang bersi- 
fat sebagai perlindungan bagi bayi. Refleks ini akan menghilang dałam umur seki- 
tar 6 bulan, diganti oleh refleks posturał yang terdiri dari refleks righting yang 
mulai muncul pada umur 3-9 bulan serta refleks proteksi dan keseimbangan pada 
umur 6-18 bulan, dan akhimya berkembang menjadi gerak yang bertujuan. Mun¬ 
culnya refleks yang lebih sempuma dan berkembangnya kemampuan lokomosi se¬ 
lalu ditandai dengan menghiłangnya refleks yang lebih primitif. Menetapnya 
refleks primitif menunjukkan adanya gangguan perkembangan susunan saraf 
pusat. Untuk menilai perkembangan motor kasar biasanya disesuaikan dengan 
rata-rata perkembangan suatu populasi seperti terlihat pada Tabel 6-1. 

TABEL 6-1. UMUR PENCAPA1AN TAHAPAN PERKEMBANGAN MOTOR KASAR 


Tahapan perkembangan 

Umur rata-rata 
pe ncapaian (bulan) 

Telentang dari posisi tengkurap 

3.6 

Tengkurap dari posisi telentang 

4.8 

Duduk ditopang 

5.3 

Duduk tanpa ditopang 

6.3 

Merayap 

6.7 

Duduk sendiri 

7.5 

Merangkak 

7.8 

Menarik tubuh ke posisi berdiri 

8.1 

Merambat 

8.8 

Berjalan 

11.7 

Berjalan mundur 

14.3 

Berlari 

14.8 
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Refleks Primitif 

Refleks primitif mempunyai pusat di medula spinalis dan batang otak. Gerak yang 
terjadi bersifat cepat, difus, tidak produktif dan umum. Beberapa refleks primitif 
sangat menarik untuk diamati. 

Refleks Moro 

Bila bayi diangkat dałam posisi telentang, kemudian kepala dijatuhkan tiba-dba, ia 
akan mengembangkan lengan dan tungkai, kemudian terjadi gerakan seperti me- 
meluk. Menetap sampai 4-6 minggu dan harus menghilang sebelum akhir bulan ke 
6. Refleks ini tidak ditemukan pada keadaan depresi susunan saraf pusat, menetap 
pada retardasi mental dan kerusakan otak, terlihat asimetris pada kelumpuhan 
pleksus brakialis atau fraktur klavikula dan humerus. 

Refleks Leher Tonik Asimetrik 

Bila dałam posisi telentang kepała bayi menoleh ke satu sisi baik secara pasif atau 
aktif, maka lengan dan tungkai sisi tersebut akan melakukan ekstensi sedangkan 
lengan dan tungkai sisi berlawanan akan melakukan fleksi. Gerakan lebih jelas 
pada lengan. Refleks menetap sampai 12-18 minggu, walaupun pada saat tidur da- 
pat menetap sampai 6-7 bulan. Bila refleks menetap setelah umur tersebut, hati-hati 
akan kemungkinan terdapatnya palsi serebral. 


Refleks Ncck Righting 

Bila bayi pada posisi telentang diputar kepalanya ke satu sisi, ia akan memutar ba- 
hu, tubuh dan bokongnya ke arah yang sama. Refleks menetap sampai 9-10 bulan. 


Respons Tarikan 

Bayi dałam posisi telentang ditarik pada kedua tangannya ke posisi duduk. Akan 
terjadi fleksi lengan dan ia berusaha menarik tubuh ke posisi duduk. He ad lag, yaitu 
tertinggalnya kepala karena leher belum kuat harus sudah tidak terlihat pada umur 
4 bulan. Tidak bangkitnya respons ini, headlag yang nyata pada umur 4 bulan atau 
terlihat hiperekstensi pada tungkai menunjukkan kerusakan susunan saraf pusat. 


Refleks Labirin Tonik 

Refleks labirin tonik menyebabkan dominasi tonus fleksor pada posisi tengkurap, 
dan dominasi tonus ekstensor pada posisi telentang. Refleks makin berkurang dan 
menghilang pada umur 4 bulan. Refleks menetap sesudah 6 bulan pada palsi 
serebral. 
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Reaksi Penopang Positif 

Bila bayi ditopang pada ketiak (suspensi vertikal) dan telapak kaki disentuhkan 
pada alas, terlihat seolah-olah ia dagjat berdiri dan menahart bobot tubuhnya, 
sekali-sekali tungkai bawah dapat melakukan gerak fleksi dan ekstensi seperti ber- 
main. Hilangnya refleks ini tidak jelas apakah 2-3 bulan atau sampai benar-benar 
dapat berdiri sendiri. Yang lebih penting ialah kualitasnya. Bila terlihat refleks ber- 
Iebihan berupa ekstensi panggul dan lutut disertai fleksi plantar, dicurigai dis- 
fungsi upper motor neuron pada tungkai, terutama bila dijumpai pada umur 3-7 
bulan. Pada suspensi vertikal, tungkai bawah neonatus sering menyiłang seperti 
gunting karena tonus aduktor yang berlebihan. Menetapnya tanda scissoring ini se- 
sudah umur 4 bulan adalah abnormal dan merupakan tanda spastisitas. 


Refleks Melangkah 

Pada suspensi vertikal, bila satu telapak kaki menekan ke alas terlihat gerak me¬ 
langkah dan dengan menggerakan bayi ke depan terlihat seolah ia dapat berjaian. 
Refleks ini menghilang umur 3-4 bulan. Terdapatnya fleksi plantar, asimetri, dan 
refleks yang menetap sesudah usia 4 bulan menunjukkan disfungsi neuromotor. 

Refleks Penempatan 

Sentuhan dorsum pedis pada tępi meja menyebabkan fleksi pada panggul dan lutut 
serta gerakan meletakkan telapak kaki pada meja. Refleks menetap sampai umur 
10-12 bulan. Refleks tidak bangkit pada lesi medula spinalis dan abnormal bila 
asimetris. 

Refleks Gallant 

Goresan pada kulit sejajar vertebra pada posisi tengkurap akan menyebabkan 
panggul fleksi (meliuk) ke arah sisi yang di gores. Refleks ini menetap 2-3 bulan 
dan negatif pada lesi medula spinalis dan depresi susunan saraf pusat. 


Refleks Genggam Plantar 

Tekanan pada bagian depan plantar menyebabkan fleksi plantar jari-jari kaki 
seolah-olah menggenggam. Refleks menetap selama 8-12 bulan. Refleks ini tidak 
ada pada lesi saraf tępi dan medula spinalis. 


Refleks Withdrawal 

Rangsangan pada telapak kaki sewaktu telentang dengan tungkai ekstensi menye¬ 
babkan fleksi panggul, lutut dan kaki serta ekstensi jari-jari kaki Refleks ini harus 
menghilang pada akhir bulan ke 2. Refleks tidak ada pada kerusakan ru iskiadikus. 
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Refleks Babiński 

Akan menghilang pada umur 12-18 bulan. Reaksi yang berlebihan menunjukkan 
lesi traktus piramidalis dan refleks yang negatif terdapat pada Iesi medula spinalis 
bagian bawah. Refleks menetap pada spastisitas dan asimetris pada hemiplegia. 


Refleks Crossed Extensor 

Pada posisi bayi telentang, tungkai diekstensikan, kemudian telapak satu kaki di- 
gores, akan terlihat respons berupa fleksi kemudian ekstensi dan aduksi tungkai 
kontralateral. Refleks menghilang sesudah umur 1-2 bulan. Refleks negadf pada Iesi 
medula spinalis atau saraf tępi dan menetap pada Iesi traktus piramidalis. 

Sebagian besar refleks primitif neonatus akan terintegrasi dan tidak dapat di- 
bangkitkan lagi pada akhir tahun pertama. Dengan menghilang dan terintegrasinya 
refleks-refleks primitif muncul beberapa refleks baru. Refleks Landau muncul 
antara bulan ke 3-6 dan menetap sampai berusia 12-24 bulan. Refleks ini me- 
mungkinkan bayi mengekstensi tungkai dan punggungnya bila kepalanya terek- 
stensi baik secara pasif maupun aktif dałam posisi suspensi horisontal, dan sebalik- 
nya bila kepalanya fleksi maka tungkai dan punggungnya akan fleksi pula. Refleks 
ini diduga sebagai persiapan berdiri. Tidak timbulnya refleks ini mungkin menun¬ 
jukkan kelainan medula spinalis dan gangguan labirin seperti pada palsi serebral. 


Refleks Postura! 

Refleks-refleks ini terdiri dari reaksi righting, protektif dan ekuilibrium. Respons 
otomatik ini terutama muncul pada tahun pertama kehidupan dan sangat tal bagi 
perkembangan motor kasar karena pengaruhnya terhadap keseimbangan, koor- 
dinasi dan gerakan. Refleks-refleks ini akan menetap seumur hidup dan secara ber- 
tahap akan menjadi gerakan volunter. 


Reaksi Righting 

Reaksi ini memungkinkan bayi telentang dari posisi tengkurap dan sebaliknya, 
merangkak, duduk, menegakkan kepala serta mempertahankan postur kepala, 
batang tubuh dan ekstremitas yang sesuai-sewaktu aktivitas motor. Refleks nghting 
terdiri dari labyrinthine reaction on the head, optical righting reaction dan body righting 
reaction. 

Labyrinthine righting reaction on the head. Reaksi ini muncul sekitar bulan ke 2, 
memungkinkan bayi yang ditutup matanya dałam posisi suspensi horisontal teng¬ 
kurap untuk mengangkat wajahnya pada posisi vertikal. Pada umur 6 bulan akan 
dapat mengangkat kepalanya pada posisi suspensi horisontal telentang. Pada umur 
6-8 bulan dapat menegakkan kepala sehingga wajahnya pada posisi vertikal bila di- 
miringkan ke satu sisi pada suspensi vertikal. 
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Optical righting rcaction. Reaksi ini muncul setelah labyrinthine righting reaction 
on the head dan memungkinkan bayi mengangkat kepalanya seperti di atas tanpa 
penutup mata. Reaksi ini akan menetap seumur hidup dan makin berkembang se- 
suai dengan perkembangan pengłihatan dałam mempertahankan posisi kepala dan 
tubuh. 

Body righting reaction on the head. Muncul pada bulan ke 6 dan me- 
mungkmkan tegaknya kepala bila bagian tubuh menyentuh pennukaan yang keras. 

Body righting reaction on the body. Reaksi ini muncul pada bulan ke 6 dan 
merupakan modifikasi neck righting dan memungkinkan berputamya tubuh di 
antara bahu dan pelvis. Bila sebelumnya seluruh tubuh berputar sebagai reaksi ber¬ 
putamya kepala, maka dengan adanya reaksi ini memungkinkan bayi berputar se- 
cara segmental dengan satu bagian tubuh mengikuti gerakan bagian tubuh Iainnya. 
Hal ini penting untuk duduk dan berjalan. 

Refleks Protektif 

Refleks ini menunjukkan usaha bayi untuk mencegah jatuh, meliputi reaksi parasut 
dan reaksi ekstensi (propping) protektif. 

Reaksi parasut. Reaksi ini muncul pada bulan 7-9. Dibangkitkan dengan seolah- 
olah menjatuhkan bayi ke depan secara mendadak dari posisi suspensi horisontal 
tengkurap sehingga timbul respons berupa ekstensi Iengan dan tangan. Respons 
asimetris menunjukkan gangguan ortopedi atau neuromuskular sedangkan respons 
abnormal berupa terkepalnya tangan, endorotasi tangan dan tidak munculnya re¬ 
spons terlihat pada palsi serebral. 

Reaksi ekstensi (propping) protektif. Reaksi ini memungkinkan bayi duduk 
dengan menumpukan berat pada tangan sebagai upaya agar tidak jatuh. Mulai tim¬ 
bul pada umur 6 bulan dengan tangan di depan, tangan di samping 8 bulan dan di 
belakang 10 bulan. 

Reaksi ekuilibrium. Reaksi ini muncul antara bulan ke 4-6 yang memung¬ 
kinkan bayi mempertahankan postur tubuhnya terhadap perubahan posisi. Reaksi 
ini harus ada sewaktu tengkurap, telentang, duduk, berlutut, berdiri dan berjalan. 
Reaksi menetap seumur hidup. 

Perkembangan Motor Halus 

Perkembangan motor halus dan pemecahan masałah visuomotor adalah kemam- 
puan ekstremitas superior, tangan serta jari dan koordinasi mata-tangan untuk me- 
mampulasi lingkungan. Kemampuan ini dipengaruhi oleh matangnya fungsi motor 
berupa postur yang baik dan koordinasi neuromuskular, fungsi visual yang akurat 
dan kemampuan intelek non-verbaL Bila ada gangguan, harus dibedakan apakah 
penyebabnya motor atau intelek. Kemampuan memecahkan masałah merupakan 
indikator yang baik dari inteligensi non-verbal. Perkembangan motor halus 
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dipengaruhi dan dapat distimulasi oleh faktor lingkungan, misa lny a tersedianya 
benda-benda yang dapat dimanipulasi akan sangat membantu perkembangan mo¬ 
tor halus. 

Kontrol tangan dimulai dari bahu yang menghasilkan gerak lengan yang kasar, 
menjadi gerak siku yang baik dan akhimya gerak pergelangan tangan dan jari-jari. 
Gerak mengambil benda dimulai dari mengambil dengan genggaman seluruh tan¬ 
gan kemudian menggunakan jari-jari untuk melakukan pincer grosp (menjimpit de¬ 
ngan dua jari). 

Apakah Perkembangan Motor Terganggu ? 

Setiap orangtua selalu mempunyai rasa ingin tahu yang besar akan perkembangan 
anaknya, Łerutama bila mempunyai pengalaman buruk, seperti keguguran, lahir 
mati atau mempunyai anak yang menderita caeat mental atau fisik. Sering pula or¬ 
angtua sangat ingin mengetahui perkembangan anaknya di kemudian hari normal 
atau tidak bila terdapat faktor risiko misalnya infeksi, trauma atau penyakit selama 
kehamilan, partus sulit, dan bila pada saat kelahiran atau sesudahnya bayi men- 
galami gangguan atau penyakit. 

Setiap anak sangat berbeda dałam berbagai aspek perkembangannya. Perbe- 
daan anak tidak hanya dipengaruhi potensi dan kapasitas inteleknya yang ber- 
variasi, tetapi juga dipengaruhi pola perkembangan yang bersifat perorangan dan 
famiiial yang ditentukan keturunan dan lingkungan. Pada beberapa keluarga terda¬ 
pat kecenderungan perkembangan motor yang cepat, sedangkan pada keluarga 
lainnya mungkin terdapat keterlambatan perkembangan motor tanpa didapatkan- 
nya kelainan motor atau intelek. 

Tanggung jawab dokter di antaranya adalah membantu agar anak dapat 
berkembang sesuai dengan potensi maksimalnya, berusaha menemukan atau men- 
curigai setiap keterlambatan perkembangan dan melakukan skrining perkemban¬ 
gan secara berkala. Bila dicurigai terdapatnya perkembangan yang terlambat, dia 
harus memastikannya dengan pemeriksaan perkembangan yang lebih mendalam 
atau merujuk anak tersebut pada ahlinya untuk pemeriksaan, tata laksana dan 
bimbingan bagi orangtua lebih lanjut. 


Variasi Perkembangan Motor Kasar 

Hal mendasar yang harus diingat dałam perkembangan motor adalah setiap anak 
berbeda. Derajat normal sangat bervariasi. Kita dapat mengatakan tingkat perkem¬ 
bangan rata-rata untuk anak-anak umur tertentu tetapi tidak dapat mengatakan 
mana yang normal untuk seorang anak, sehingga sulit untuk membuat garis tegas 
antara normal dan abnormal. 
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TABĘL 6-2. TAHAPAN PERKEMBANGAN MOTOR HALUS 


° Fiksasi pandangan iahir 

o Mengikuti benda melalui garis tengah 2 bulan 
o Mengetabui adanya benda kecil 5 bulan 

Motor halus 

o Telapak tangan terbuka 3 bulan 

o Menyatukan kedua tangan 4 bulan 

o Memindahkan benda antara kedua tangan 5 bulan 
o Meraih unilateral 6 bulan 

° Pincer grasp imatur 9 bulan 

° Pincer grasp matur dengan jari 11 bulan 

o Melepaskan benda secara volunter 12 bulan 

Pomocahan masalah Umur 

o Memeriksa benda 7-8 bulan 

o Melemparkan benda 9 bulan 

o Membuka penutup mainan 10 bulan 

o Meletakkan kubus di bawah gelas 11 bulan 

Menggambar 

° Mencoret 12 bulan 

o Menggambar meniru . 16 bulan 

o Menggambar sponlan 18 bulan 

Melaksanakan tugas Umur 

o Memasukkan biji ke dałam botol 12 bulan 

o Melepaskan biji dengan meniru 14 bulan 

• ° Melepaskan biji spontan 16 bulan 


° Makan biskuit yang dipegang 
o Minum dari gelas sendiri 
o Menggunakan sandok 
Borpakalan 

o Membuka baju sendiri 
o Memakai baju 
o Membuka kandng 
o Memasang kandng 
o Meng tka tkań tali sępa tu 


9 bulan 
12 bulan 
12 bulan 


24 bulan 
36 bulan 
36 bulan 
48 bulan 
60 bulan 
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Variasi dan keterlambatan motor yang kita jtimpai mungkin sa|a bersifat familial 
dan tidak bermakna, mungkin akibat kurangnya kesempatan dan stimulasi atau 
mungkin akibat suatu keadaan patologik. Anak yang belum dapat berjalan sampai 
umur 19 bulan mungkin akan normal seutuhnya di kemudian hari; sedangkan 
pada anak lainnya, keterlambatan ini mungkin merupakan bagian dari palsi sere- 
bral, retardasi mental atau penyakit neuromuskulamya. 

Di samping bermacam-macam faktor yang dapat mempengaruhi keterlambatan 
perkembangan ternyata banyak yang tidak dapat ditentukan penyebabnya. Faktor 
penting yang mungkin mempengaruhi perkembangan motor adalah mielinisasi 
susunan saraf pusat. 

Oleh karena luasnya variasi tersebut kita harus berhati-hati dałam menentukan 
keterlambatan perkembangan motor. Walaupun demikian hal tersebut bukan 
merupakan alasan untuk tidak berusaha memastikan keterlambatan perkembangan 
atau merujuknya kepada yang lebih ahli sehingga tidak menyebabkan anak terlam- 
bat mendapatkan perawatan yang tepat. 

Perkembangan Motor Lebih Cepat 

Beberapa anak mengalami perkembangan motor yang mendahului rata-rata 
perkembangan anak seusianya. Sebanyak 3% anak dapat berjalan pada umur 9-10 
bulan. Hal ini sering bersifat familial dan sering dijumpai pada kelompok etnik ter- 
tentu. Diduga hubungan ibu-anak yang erat dan faktor sosio-kultural memegang 
peranan. Perkembangan motor yang cepat ini tidak selalu disertai superioritas 
mental. 

Perkembangan Motor Terlambat 

Anak yang tidak berkembang menurut jadwal yang sesuai dengan usianya di- 
katakan mengalami keterlambatan perkembangan motor. Walaupun terdapat ban¬ 
yak variasi perkembangan, tetapi bila sudah jelas terlambat perkembangannya 
maka anak harus diperiksa teliti, apakah keterlambatan ini hanya bersifat fung- 
sional yang tidak berbahaya akibat kurangnya kesempatan dan stimulasi, atau 
merupakan tanda adanya gangguan SSP yang lebih serius seperd palsi serebral. Di 
samping itu juga harus dipikirkan kemungkinan terdapatnya kelainan progresif 
yang mempengaruhi struktur saraf yang dibutuhkan untuk perkembangan motor 
seperd lesi korteks otak, kerusakan traktus piramidałis, disfungsi ganglia basal atau 
serebelum serta penyakit lower motor neuron dan otot. 

Keterlambatan perkembangan motor harus dipikirkan bila anak belum dapat 
mengontrol kepalanya dengan sempurna pada umur 24-28 minggu, duduk tegak di 
lantai (5-10 menit) pada umur 44-48 minggu, merangkak atau mengesot dan ditarik 
ke posisi berdiri pada umur 52-56 minggu, berjalan sendiri atau didtah pada umur 
18-21 bulan. 
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Faktor-Faktor yang Berhubungan dengan Keterlambatan 
Perkembangan Motor 

Faktor FamiliaI 

Keterlambatan dapac merupakan faktor keturunan. Hal ini mungkin disebabkan 
belum matangnya kontrol korteks otak, korteks prefrontal dengan jaras-jarasnya, 
ganglia basal dan serebelum akibat proses mielinisasi yang lambat. Anak-anak ini 
di kemudian hari akan menjadi anak yang normal dan sehat. 

Faktor Lingkungan 

Keterlambatan anak-anak yang berada di tempat penitipan mungkin akibat 
kurangnya stimulasi dan latihan. Demikian juga bayi-bayi yang dibedong kakinya 
untuk mencegah rikets, knock-knee atau bow-legs akan terlambat berjalan karena 
kelemahan tungkainya. 

Kepribadian 

Anak yang kurang percaya diri, terlalu berhati-hati atau kehilangan kepercayaan 
dirinya akibat jatuh, mungkin akan terlambat berjalan. Bila keberaniannya muncul 
maka ia akan dapat berjalan dengan baik karena dasar neurologis untuk 'berjalan 
sebenarnya sudah dimilikinya dan keterlambatannya ini tidak mempunyai dasar 
kelainan organik. 

Gizi 

Kegemukan tidak menyebabkan keterlambatan perkembangan bila diberikan ke- 
sempatan yang memadai, kecuali bila terlalu berat. Anak yang kegemukan akan 
terlambat berjalan bila orang tuanya khawatir berat badannya akan memberikan 
beban pada tungkainya yang mungkin menyebabkan deformitas postural. Sebali- 
knya kurang gizi dapat menyebabkan keterlambatan karena kelemahan otot dan 
kekurangan tenaga untuk melakukan aktivitas. 

Mental Subnorma! 

Anak-anak dengan retardasi mental umumnya akan terlambat perkembangannya, 
walaupun bukan semata-mata disebabkan oleh retardasi mentalnya saja. Pasień 
sindrom Down akan lebih lambat berjalan dibandingkan anak-anak lain dengan ke- 
cerdasan setaraf akibat hipotonia. Keterlambatan umum sitiarsitektonik (dendrit, 
sinaps, mielinisasi), rasa keingin-tahuan, stimulasi yang kurang dan faktor emosi 
mungkin berperanan juga. 
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Palsl Serebral 

Beratnya kelainan perkembangan motor pasień palsi serebral tergantung pada 
jenis, berat dan distribusi anatomi palsi serebral serta pada kecerdasan pasień. 
Walaupun belum terLihat tanda kelainan neurologis, keterlambatan perkembangan 
motor yang mencolok paling sering disebabkan palsi serebral. Pada stadium lanjut 
baru akan terlihat kelainan postur dan gerak. 

Kelainan Tonus Otot 

Hipertonia dan hipotonia akan menyebabkan perkembangan terlambat. Di sam- 
ping palsi serebral, hipotonia juga dapat disebabkan lesi medula spinalis atau pen- 
yakit lower motor neuron, penyakit otot intrinsik dan gangguan fisik umum seperti 
pada rikets atau setiap penyakit berat lain. 

Penyakit Neuromuskular 

Pasień penyakit neuromuskular seperti penyakit Werdnig-Hoffman atau Duchenne 
muscular dystrophy akan terlambat perkembangannya. 

Ngesot 

Anak-anak yang bergerak dengan ngesot lebih lambat berdiri dan berjalan dari 
pada anak yang merangkak. 

Buta 

Bayi-bayi yang buta mungkin akan terlambat berjalan bila kurang diberikan kesem- 
patan belajar berjalan karena takut akan melukai dirinya sendiri. 

Tidak Diketahui Penyebabnya 

Ada anak-anak yang sampai berusia 2 tahun atau lebih belum dapat berjalan tanpa 
sebab yang jelas. Bila tidak disebabkan kerusakan susunan saraf pusat atau disertai 
gangguan perkembangan mental, keadaan ini bukan masalah yang serius. 

Disiokasi Sendi Panggul Bawaan *• 

Hal ini dapat menyebabkan keterlambatan berjalan bila tidak terdeteksi. 

Variasi Perkembangan Motor Lainnya 

Bayi yang jarang ditengkurapkan menunjukkan keterlambatan tengkurap diban- 
dingkan bayi yang diddurkan tengkurap. Sebaliknya, kecenderungan menidurkan 
dan mengajak bermain bayi dałam posisi tengkurap mungkin mengakibatkan lebih 
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majunya perkembangan pada posisi tengkurap walaupun bayi ini kadang-kadang 
tidak dapat merayap. Penggunaan kursi roda yang berlebihan akan menghambat 
perkembangan bayi untuk duduk tanpa penyangga dan berdiri. 


Variasi Perkembangan Motor Halus 

Bayi mulai dapat memegang benda-benda pada umur 3 bulan dan tidak umum bila 
bayi cukup bulan yang berusia 6 bulan belum dapat meraih. Perkembangan motor 
halus selanjutnya hanva tergantung kepada keccrdasan dan bakat ketrampiiannya. 
Tergantung pada bakat ketrampiiannya maka bayi tertentu akan lebih cepat 
perkembangan motor halusnya dibanding bayi lain dengan kecerdasan yang setara. 
Perkembangan motor halus merupakan petunjuk tingkat kecerdasan yang lebih 
baik dari pada perkembangan motor kasar. 


Palsi Serebral 

Definisi 

Palsi serebral adalah suatu keadaan kcrusakan jaringan otak yang menetap dan ti¬ 
dak progresif, meskipun gambaran klinisnya dapat berubah selama hidup; terjadi 
pada usia dini dan merintangi perkembangan otak normal dengan menunjukkan 
kclainan posisi dan pergerakan disertai kelainan neurologis berupa gangguan kor- 
teks serebri, ganglia basalis dan serebelum. Pada saat diagnosis ditegakkan pen- 
yakit susunan saraf pusat yang aktif sudah tidak ada lagi. 

Masih terdapat porbedaan pendapat mengenai batasan usia terjadinya gang¬ 
guan fungsi otak yang menyebabkan palsi serebral. Di bagian IKLA FKUI-RSCM 
dipergunakan batasan usia 1 tahun, karena pada usia terscbut multiplikasi sel neu- 
ronal telah selesai. 

Etiologi 

Penyebabnya dapat dibagi dałam 3 bagian, yaitu pranatal, perinatal dan pascanatal. 
1. Prana ta! 

Infeksi terjadi dałam masa kandungan, menyebabkan kelainan pada janin, misalnya 
oleh lues, toksoplasma, rubela dan penyakit inklusi sitomegalik. Anoksia dałam 
kandungan, terkena radiasi sinar-X dan keracunan kehamilan dapat menimbulkan 
palsi serebral. Kelainan yang mencołok biasanya ganggnan pergerakan dan retar- 
dasi mental. 
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TABEL 6-3. KLASIFIKAS1 PALSI SEREBRAL BERDASARKAN DERAJAT 


Klasifikasi 

Perkembangan 

motor 

Gejala 

Ponyakit penyerta 

Minimal 

Perkembangan 
motor normal, hanya 
terganggu secara 
kualitatif 

Kelainan tonus sementara, 
refleks primitif menetap terialu 
lama. kelainan postur ringan, 
gangguan dałam gerak motor 
kasar dan halus misalnya 
clumsiness 

Gangguan 
komunikasi, 
gangguan belajar 
spesifik 

Ringan 

Berjalan umur 24 
bulan 

Beberapa kelainan pada 
pemeriksaan neurologis, 
perkembangan refleks primitif 
abnormal. respons postura! 
terganggu. gangguan motor 
misalnya tremor atau 
gangguan koordinasi 


Sedang 

Berjalan 3 tahun. 
kadang-kadang 
memerlukan bracing. 
Tidak memerlukan 
alat khusus 

Berbagai kelainan neurologis, 
refleks primitif menetap dan 
kuat, respons postura! 
terlambat 

Retardasi mental. 
gangguan belajar 
dan komunikasi. 
kejang 

Berat 

Tidak bisa berjalan 
atau berjalan dengan 
alat bantu, kadang- 
kadang perlu operasi 

Gejala neurologis dominan. 
refleks primitif menetap. 
respons postura! tidak muncul 

Retardasi mental, 
kejang 


TABEL 6-4. KLASIFIKASI PALSI SEREBRAL BERDASARKAN T1PE 


I. Palsi serebral spastik 

o Hemiplegia 
o Diplegia 
o Tetraplegia 
o Paraplegia 
o Triplegia 

II. Palsi serebral diskinetik 

o Atetosis 
o Distonia 

HI. Palsi serebral hipotonik 
o Diplegia alonik 
o Hipotonia dan ataksia 
o Hipotonia dan atetosis 

IV. Palsi serebral ataksia 

V. Campuran 

° Spastisitas dan ataksia 
° Spastisitas dan atetosis 
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2. Perlnatal 


a. Anoksia/hipoksia 

Penyebab yang terbanyak ditemukan dałam masa pcrinatal ialah krain injury. 
Keadaan inilah yang menyebabkan terjadinya anoksia. Hal ini terdapat pada 
keadaan presentasi bayi abnormal, disproporsi sefalo-pelvik, partus lama, plasenta 
previa, infeksi plasenta, partus menggunakan bantuan instrunien tcrtentu dan lahir 
dengan bedah kaisar. 

b. Perdarahan otak 

Perdarahan dan anoksia dapat bersama-sama, sehingga sukar mcmbedakannya, 
misalnya perdarahan yang mengelilingi batang otak, mengganggu pusat pema- 
pasan dan peredaran darah sehingga terjadi anoksia. Perdarahan dapat terjadi di 
ruang subaraknoid akan menyebabkan penyumbatan CSS sehingga mengakibatkan 
hidrosefalus. Perdarahan di ruang subdural dapat menekan korteks serebri se¬ 
hingga timbul kelumpuhan spastik. 

c. Prematuritas 

Bayi kurang bulan mempunyai kemungkinan menderita- perdarahan otak lebih 
banyak dibandingkan bayi cukup bulan, karena pembuluh darah, enzim, faktor 
pembekuan darah dan lain-Iain masih belum sempuma. 

d. Ikterus 

Ikterus pada masa neonatal dapat menyebabkan kerusakan jaringan otak yang 
kekal akibat masuknya bilirubin ke ganglia basal, misalnya pada kelainan inkom- 
patibilitas golongan darah. 

e. Meningitis-purulenta 

Meningitis purulenta pada masa bayi bila terlambat atau tidak tepat pengobatan- 
nya akan mengakibatkan gejala sisa berupa palsi serebral. 

3. Pascanatal 

Setiap kerusakan pada jaringan otak yang mengganggu perkembangan dapat 
menyebabkan palsi serebral. Misalnya pada trauma kapitis, meningitis, ensefalitis 
dan luka parut pada otak pascabedah. 

Patologi Anatom i 

Kelainan tergantung dari berat ringannya asfiksia yang terjadi pada otak. Pada 
keadaan yang berat tampak ensefalomalasia kistik multipel atau iskemia yang 
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menyeiuruh. Pada keadaan yang lebih ringan terjadi patchy necrosis di daerah 
paraventrikel substansia alba dan dapat terjadi atrofi yang difus pada subtansia 
grisea korteks serebri. Kelainan tersebut dapat fokal menyeluruh tergantung tem- 
pat terkena. 


Gambaran Klinis 

Gangguan motor berupa kelainan fungsi dan lokalisasi serta kelainan bukan motor 

yang menyulitkan gambaran klinis palsi serebral. 

Kelainan fungsi motor terdiri dari: 

1. Spastisitas. Terdapat peninggian tonus otot dan refleks yang disertai dengan 
klonus dan refleks Babiński yang positif. Tonus otot yang meninggi i tu menetap 
dan tidak hilang meskipun pasień dałam keadaan tidur. Peninggian tonus ini ti- 
dak sama derajatnya pada suatu gabungan otot, karena itu tampak sikap yang 
khas dengan kecenderungan terjadi kontraktur, misalnya lengan dałam aduksi, 
fleksi pada sendi siku dan pergelangan tangan dałam pronasi serta jari-jari dałam 
fleksi sehingga posisi ibu jari melintang di telapak tangan. Tungkai dałam sikap 
aduksi, fleksi pada sendi paha dan lutut, kaki dałam fleksi plantar dan telapak 
kaki berputar ke dałam. Tonie neck reflex dan refleks neonatal menghilang pada 
waktunya. Kerusakan biasanya terłetak di traktus kortikospinalis. Gołongan 
spastisitas meliputi 2/3-3/4 pasień palsi serebral. Bentuk kelumpuhan spastisitik 
tergantung kepada letak dan luasnya kerusakan, yaitu: hemiplegia/hemi- paresis 
kelumpuhan pada lengan dan tungkai sisi yang sama; monoplegia/mo- 
noparesis kelumpuhan keempat anggota gerak, tetapi salah satu anggota gerak 
lebih hebat dari yang lainnya. Diplegia/diparesis kelumpuhan keempat anggota 
gerak, tetapi tungkai lebih hebat daripada lengan. Tetraplegia/tetraparesis ke¬ 
lumpuhan keempat -anggota gerak, tetapi lengan lebih atau sama hebatnya di- 
bandingkan dengan tungkai. 

2. Tonus otot yang berubah. Bayi pada gołongan ini pada usia bułan pertama 
tampak flaksid dan berbaring seperti kodok telentang, tetapi bila dirangsang 
atau mulai diperiksa tonus ototnya berubah menjadi spastik. Refleks otot yang 
normal dan refleks Babiński negatif, tetapi khas ialah refleks neonatal dan tonie 
neck reflex menetap. Kerusakan biasanya terłetak di batang otak dan disebabkan 
oleh asfiksia perinatal atau ikterus. Gołongan ini meliputi 10-20% dari kasus palsi 
serebral. 

3. Koreo-atetosis. Kelainan yang khas ialah sikap yang abnormal dengan 
pergerakan yang terjadi dengan sendirinya (involuntary movement). Pada 6 bu- 
lan pertama tampak bayi flaksid, tapi sesudah itu barulah muncul kelainan terse¬ 
but. Refleks neonatal menetap dan tampak adanya perubahan tonus otot. Dapat 
timbul juga manifestasi spastisitas dan ataksia. Kerusakan terłetak di gangiia ba- 
sal dan disebabkan oleh asfiksia berat atau ikterus kem pada masa neonatal. 
Gołongan ini meliputi 5-15% dari kasus palsi serebral. 
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4. Ataksia. Ataksia ialah gangguan koordinasi. Bayi dałam golongan ini biasanya 
flaksid dan menunjukkan perkembangan motor yang terlambat. Kehilangan ke- 
seimbangan tampak bila mulai belajar duduk. Mulai berjalan sangat iambat dan 
semua pergerakan canggung dan kg ku. Kerusakan terletak di screbelum. Terda- 
pat kira-kira 5% dari kasus palsi serebral. 

5. Gangguan pendcngaran. Terdapat pada 5-10% anak dengan palsi serebral. 
Gangguan bcrupa kelainan neurogcn terutama persepsi nada tinggi, sehingga 
sulit menangkap kata-kata. Terdapat pada golongan koreo-atetosis. 

6. Gangguan bicara. Disebabkan oleh gangguan pendcngaran atau retardasi men- 
tal. Gerakan yang terjadi dengan sendirinya di bibir dan lidah menyebabkan su- 
kar mengontrol otot-otot tersebut sehingga anak sulit membentuk kata-kata, 
sering tampak anak berliur. 

7. Gangguan mata. Gangguan mata biasanya berupa strabismus konvergen dan 
kelainan refleks. Pada keadaan asfiksia yang berat dapat terjadi katarak. Hampir 
25% pasień palsi serebral menderita kelainan mata. 

Diagnosis Banding 

1. Proses degeneratif 

2. Higroma subdural 

3. Arterio-vena yang pecah 

4. Kerusakan mcdula spinalis 

5. Tumor intrakranial 

Pemeriksaan Khusus 

1. Pemeriksaan mata dan pendengaran segera dilakukan setclah diagnosis palsi 
serebral ditegakkan. 

2. Pungsi lumbal harus dilakukan untuk menyingkirkan kemungkinan penyebab- 
nya suatu proses degeneratif. Pada palsi serebral, CSS norma!. 

3. Pemeriksaan EEG dilakukan pada pasień kejang atau pada golongan hemipare- 
sis baik yang disertai kejang maupun yang lidak. 

4. Foto Rontgen kepala/pemeriksaan pencitraan kepala. 

5. Penilaian psikologis perlu dikerjakan untuk dngkat pendidikan yang 
dibutuhkan. 

6. Pemeriksaan metabolik untuk menyingkirkan penyebab lain dari retardasi 
mental. 

Pengobatan 

Pengobatan kausal tidak ada, hanya simtomatik. Pada keadaan ini perlu kerja sama 

yang baik dan merupakan suatu tim yang terdiri atas dokter anak, neurolog, 

psikiater, dokter mata, dokter THT, ahłi ortopedi, psikolog, fisioterapi, occupałional 

tfterapist, pekerja sosial, guru sekolah luar biasa dan orangtua pasień. 
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Fłsioterapł 

Tindakan ini harus segera dimulai secara intensif. Orangtua tumt membantu pro¬ 
gram latihan di rumah. Untuk mencegah kontraktur perlu diperhatikan posisi 
pasień pada waktu istirahat atau tidur. Bagi pasień yang berat dianjurkan untuk se- 
mentara tinggal di pusat latihan. Fisioterapi ini dilakukan sepanjang pasień hidup. 

Pembedahan 

Bila terjadi hipertonus otot atau hiperspastisitas, dianjurkan untuk dilakukan pem¬ 
bedahan otot, tendon atau tulang untuk reposisi kelainan tersebut. Pembedahan 
stereotaktik dianjurkan pada pasień dengan pergerakan koreo-atetosis yang 
berlebihan. 

Pendidikan 

Pasień palsi serebral dididik sesuai dengan tingkat inteligensinya, di sekolah luar 
biasa atau di sekolah biasa bersam-sama dengan anak yang normal. Mereka sebaik- 
nya diperlakukan sama seperti anak yang normal, yaitu pulang ke rumah dengan 
kendaraan bersama-sama, sehingga mereka tidak merasa diasingkan, hidup dałam 
suasana normal. Orangtua janganlah melindungi anak secara berlebihan dan untuk 
ini pekerja sosial dapat membantu di rumah dengan nasehat seperlunya. 

Obat-Obatan 

Pada panderita dengan kejang diberikan obat antikonvulsan rumat yang sesuai 
dengan karakteristik kejangnya, misalnya luminal, fenitoin dan sebagainya. Pada 
keadaan tonus otot yang berlebihan, obat dari golongan benzodiazepin dapat me- 
nolong, misalnya diazepam, klordiazepoksid (łibrium), nitrazepam (mogadon). 
Pada keadaan koreoatetosis diberikan artan. Imipramin (Tofranil) diberikan kcpada 
pasień dengan depresi. 

Prognosis 

Di negara yang telah maju misalnya Inggris dan Skandinavia, terdapat 20-25% 
pasień palsi serebral sebagai buruh penuh dan 30-50% tinggal di institusi palsi sere¬ 
bral. Prognosis pasień dengan manifestasi motnr yang ringan baik, makin banyak 
manifestasi penyertanya dan makin berat- manifestasi motornya, makin buruk 
prognosisnya. 


Skriping, Deteksi Dini dan Pemeriksaan Perkembangan 

Apakah gunanya memantau perkembangan motor kasar? Ia merupakan faset 
perkembangan yang paling mudah diperiksa dan gangguan perkembangan motor 
dapat merupakan tanda dini adanya gangguan susunan saraf pusat, saraf tępi atau 



Jimmy Passat 121 


otot. Orang tua umumnya mcmpunyai intuisi yang cukup akurat dałam mencurigai 
adanya gangguan perkembangan anaknya. Untuk memungkinkan orangtua me- 
mantau perkembangan, dapat digunakan formuiir yang sudah dibakukan misalnya 
PDQ (Prescreening Developmental Quesiicmnaire), berupa rangkaian pertanyaan yang 
harus dijawab orangtua pada umur tertentu anaknya. Bila dicurigai bahwa perkem¬ 
bangan anak tidak sesuai dcngan usianya, dilakukan skrining perkembangan oleh 
doktemya. 

Retardasi Men tal 

Retardasi mental (RM) adalah gangguan inłeligensi yang disebabkan gangguan se- 
jak dałam kandungan sampai masa perkembangan dini (+ 5 tahun). Dałam tipenya 
yang berat, RM tcrlihat sebagai seorang anak yang tidak dapat berkomunikasi, ti¬ 
dak dapat mcngurus diri sendiri, dan disertai kelainan saraf lainnya seperti kelum- 
puhan, buta dan lain-lain. Kasus berat seperti ini jarang ditemukan, yang banyak 
ditemukan adalah RM yang ringan, terlihat waktu belajar di sekolah dan kesułitan 
menyesuaikćm diri dengan lingkungan. 

Seringkali RM baru diketahui setelah anak sekolah, karena ketidak sanggupan 
anak mengikuti pelajaran formal. Jumlah anak yang mengalami RM kira-kira se- 
banyak 5-10% dari anak usia sekolah. Sebagian besar di antara anak yang didiagno- 
sis sebagai RM pada usia sekolah temyata di kemudian hari dapat menyesuai- kan 
diri dengan lingkungannya, sehingga hanya tersisa sebanyak 1% di antara orang 
dewasa yang didiagnosis sebagai RM. 

Anak laki-laki lebih sering mengalami RM dibandingkan perempuan yaitu se¬ 
banyak 55%:45%. Hal ini disebabkan faktor biologis (kelainan genetik yang ber- 
hubungan dengan jenis kelamin) atau karena harapan dan tuntutan masyarakat 
terhadap anak laki-laki lebih besar. 

Inteligensi merupakan gabungan berbagai faset kecerdasan, meliputi cara ber- 
fikir abstrak, aaya ingat sesuatu rangsang yang diterima melalui penglihatan dan 
pendengaran, pemecahan sebab-akibat, ekspresi pemikiran melalui bicara, kapasi- 
tas untuk manipulasi dan kemampuan komprehensi. Secara formal, kecerdasan 
dinilai dengan Intelligent Quoticni atau IQ. Angka IQ didapat dengan membagi 
umur mental seseorang dengan umur mental dari penduduk rata-rata dikalikan 
dengan 100. Bila usia mental seseorang sama dengan usia mental rata-rata maka IQ 
adalah 100 dengan variasi 15%, sehingga angka IQ normal adalah 85-115. 

= ^ ig i nenlal M 

Usia kronologis 


Penyebab Retardasi Mental 

Penyębab RM sangat banyak. Saat ini lebih dari 100 keadaan telah diidentifikasi se¬ 
bagai penyebab RM terutama RM yang beraL Sebanyak 65-75% dari kasus bor- 
derline atau RM ringan tidak dapat diidentifikasi penyebabnya, dan biasanya 
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merupakan campuran faktor bawaan, pengaruh lingkungan atau sosiokultural, 
yang sebagian besar disebabkan oleh faktor sosial-ekonomi. Makin berat RM, 
makin banyak penyebab medis yang diketahui (Tabel 6-5). Untuk memudahkan, 
penyebab dapat dibagi dałam penyebab seiama hamil, pada saat persalinan, pada 
masa bayi baru lahir dan penyebab yang tidak diketahui (Tabel 6-6). 


TABEL 6-5. PENYEBAB RETARDASI MENTAL 


Seiama kehamilan 
o Kelainan bawaan 
° Kelainan kromosom 

° Kelainan genetik, misalnya penyakit metabolik 
o Didapat: 

Gangguan portumbuhan janin dałam kandungan 
Obat, rahim, bahan Iain yang menyebabkan kerusakan SSP 
Infeksi janin 
Saat persalinan 
o Prematuritas 

o Gangguan pertumbuhan janin intrauterin 
o Bayi tidak langsung menangis waktu lahir 
o Trauma lahir 
o Kuning (Hiperbilirubinemia) 

Masa bayi baru lahir (neonatal) 
o Infeksi 
° Trauma kepala 
o Racun 

o Faktor lingkungan 

o Interaksi berbagai faktor bawaan, didapat dan lingkungan 
Tidak diketahui 


TABEL 6-6. PENYEBAB MENURUT DERAJAT RETARDASI MENTAL 


Penyebab 

Retardasi mental ringan 

Retardasi mental berat 

Gangguan saat kehamilan 

14 

65 

° Kelainan kromosom dan genetik, 

3 

40 

o Kelainan struktur otak 

10 

20 

° Infeksi masa kehamilan 

1 

5 

Gangguan saat persalinan 

15 

10 

Gangguan masa neonatus 

1 

5 

Tidak diketahui 

70 

20 


100 


100 
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Klasifikasi 

Retardasi mental dapatdibagi menjadi beberapa tingkat sesuai IQ (Tabel 6-7) 

• 5 . 

TABEL 6-7. PEMBAG1AN RETARDASI MENTAL MENURUT IQ 



IQ 


Pendidikan 

Komentar 

Normal 

85-115 




Borderline 

70-85 

Slow 

Leamer 

Dapat mengikuti pelajaran di 
sekolah biasa. tetapi agak sulit 
dan memeriukan waktu belajar 
yang lebih lama. 

Jumlah mungkin sangat 
besar 

Retardsai 

mental 

ringan 

55-70 

Educable 

Tidak dapat berkompetisi di 
sekolah formal. tetapi dapat 
mencapai tujuan khusus bagi 
dirinya. Dapat mandiri. terutama 
di bidang pekerjaan yang tidak 
memeriukan abstraksi. 

Merupakan 85-90% di 
antara kasus RM. 
Penyebab sebagian 
besar tidak diketahui. 
Kebanyakan ditemukan 
saat usia sekolah karena 
angka yang buruk. 

Retardasi 

mental 

sedang 

40-55 

Trainable 

Dapat mandiri. 8ekerja di 
perusahaan khusus (sheltered 
workshop) 

Merupakan 5-10% di 
antara RM. Sebagian 
menunjukkan ketainan 
saraf lain 

Retardasi 

mental 

beral 

25-40 

Non-lrain 

able 

Respons terhadap lingkungan 
sangat sedikit, tergantung 
kepada orang lain seumur 
hidupnya 

Hanya sebanyak 5% di 
antara RM. Sebagian 
besar diidenfitikasi pada 
masa bayi karena adanya 
cacat berganda yang 
berat. 

Retardasi 

sangat 

berat 

<25 





Perkembangan menurut Umur 

Bayi Baru Lahir (BBL) 

Behavioral State 

Beberapa jam setelah lahir, BBL menunjukkan keadaan sadar. Matanya terbuka dan 
ia seolah-olah mengawasi keadaan sekitamya; setelah itu, BBL berada dałam 
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keadaan berfluktuasi yang bembah-ubah dengan cepat, yang merupakan respons 
terhadap proses kelahiran dan adaptasi terhadap kehidupan ekstrauterin. Pemerik- 
saan beluwior sebaiknya dilakukan setelah hari ke tiga, setelah terjadi stabilitas. 

TABEL 6-8. BEHAV10RAL STATE BAYI BARU LAHIR 

Keadaan {S/a/e) 

Behavior 

Quiet (NREM) sleep 

Mata tertutup. tidak ada gerak mata cepat. Respirasi teratur. 
tidak ada gerak kecuali kejutan kadang-kadang dan gerak mulut 
ritmis 

Active (REM) sleep 

Mata tertutup. gerak mata cepat. Respirasi iebih cepat. tidak teratur. 
tidak ada gerak yang kuat, hanya gerak sedikit muka dan 
ekstremitas 

Quiel awake 

Mata terbuka. bergerak kekiri-kanan atau gerak mata cepat. 
tidak ada gerak yang kuat 

Aclive awake 

Mata terbuka. mata bergerak cepat 

Gerak kuat kepala. tubuh dan ekstremitas 

Fussing atau erying 

Mata terbuka atau tertutup. Menangis, badan bergerak kuat 

tndeterminate 

Transisi. drowsiness 


Fungsi Refleksif 

Fungsi motor kasar pada bayi baru lahir sangat sedikit dan bayi merupakan makh- 
luk tidak berdaya yang sangat tergantung kepada Iingkungannya. Sebagian besar 
gcrak merupakan gerak random, tak terkoordinnsi, umum, tidak produktif dan di- 
dominasi oleh refleks primitif yang berpusat pada medula spinalis dan batang otak. 
Sebagian besar dari refleks primitif berfungsi sebagai proteksi. 

Fungsi Luhur 

Bila diperiksa pada keadaan 3 (quicł monke), bayi menunjukkan orientasi, atensi, dan 
habituasi terhadap stimulus visual, auditif dan sentuhan. 

Tidur 

Tidur adalah periode ditandai mata tertutup, relaksasi otot dan tidak adanya gerak 
bertujuan. Secara fisiologis, aktivitas metabolik, denyut jantung dan respirasi men- 
urun. Neotatus tidur 17 jam sehari. Quiet sleep sama dengan NREM slccp pada de- 
wasa, sedangkan nctiuc slccp sesuai dengan REM sleep. 

Kapasitas bayi untuk terus terjaga makin lama bertambah, dari beberapa menit 
saat lahir sampai 15-17 jam pada dewasa. Berfungsinya korteks serebri sangat pen- 
ting untuk mempertahankan keadaan terjaga. 
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Gerak Spontan 

• Gerakan seperti merayap dałam posisi tengkurap 

• Mengangkat kepala sejenak 

• Waktu menangis menoleh ke kiri‘"dan kanan, menendang, melengkungkan 
punggung 

• Menolehkan kepala dan memasukkan jari ke mulut 

• Kadang-kadang mengikuti obyek 

Fungsi Motor Kasar 

Semua refleks tetap ada kecuali mungkin crossed-extensor. Kesanggupan mengang¬ 
kat kepala dałam posisi tengkurap membaik, suatu proses penting dałam perkem- 
bangan evolusi fleksi ke ekstensi. Ekstensi lebih lanjut terlihat dengan berkurang- 
nya fleksi tungkai di bawah abdomen. Kontrol kepala lebih baik bila dilakukan 
traksi atau diangkat horisontał, demikian juga panggul tungkai. 


Fungsi Motor Halus 

• Fiksasi visual dengan memanfaatkan asymmctńcal tonie ncck rcjlcx (ATNR) 
dan koordinasi mata-tangan 

• Gerak lengan dan tungkai adalah gerak keseluruhan. Grasp reflcx sangat kuat 

• Gerak lain adalah memasukkan tangan ke mułut 

Anak I Bulan-1 Tahun 
Perkembangan Motor 
Refleks Pńmitif 

Sebagian besar refleks primitif telah menghilang atau terintegrasi. Yang menetap 
adalah refleks Babiński. Muncul refleks baru yaitu Landau antara bulan 3-6, mene¬ 
tap sampai usia 12-24 bulan. Bila anak mengekstensi kepala, tungkai dan batang tu- 
buh ikut ekstensi, sedangkan bila kepala fleksi akan menyebabkan fleksi tungkai 
dan batang tubuh. Diduga refleks ini adalah persiapan berdiri. Refleks negatif pada 
gangguan medula spinalis dan gangguan labirin seperti palsi serebral. 

Perkembangan Motor Kasar 
Kontrol kepala 

Saat tengkurap, mengangkat kepala hanya sejenak dan menoleh ke-satu sisi. Pada 
usia 8 minggu dapat mengangkat kepala 45“. Dengan adanya bantuan penglihatan 
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dan bertambahnya kekuatan, dapat mengangkat dagu selama beberapa detik pada 
usia 12 minggu. 

Pada usia 20 minggu dapat mengangkat kepala sampai 90° dan sebagian dada 
dengan bertumpu pada seluruh lengan bawah. Pada usia 24 minggu dapat men¬ 
gangkat kepala, dada dan abdomen atas sambil bertumpu pada telapak tangan. 

Pada posisi telentang, berkembang pula kemampuan mengangkat kepala. Pada 
usia 4 minggu masih terlihat hcnd Ing. Umur 12 minggu dapat mengangkat kepala 
dengan sedikit hcnd hg waktu ditarik ke posisi duduk. Umur 16 minggu hanya 
sedikit hcnd Ing waktu memulai gerakan. Hcnd Ing tidak ada lagi setelah usia 20 
minggu. Pada usia 24 minggu mengangkat kepala spontan waktu akan dimulai 
gerakan menarik, sedangkan umur 28 minggu mangangkat kepala spontan. Ke- 
sanggupan mengangkat kepala penting untuk perkembangan duduk dan berdiri. 

Kontrol Batang Tubuh 

Berguling 

Usia 4 minggu berputar dari telentang menjadi miring, dimulai dari putaran kepala 
kemudian karcna adanya ncck righting batang tubuh ikut miring. Pada usia 8 
minggu dari tengkurap ke miring. Pada usia 5-7 bulan, dimulai dari putaran 
kepala, berguling dari tengkurap ke telentang dan sebaiiknya. Kontrol kepala yang 
baik perlu untuk gerak berguling. 

Munculnya łnbyrinthinc righting rcnction on the hend dan body righting rcnclion dis- 
ertai hilangnya tonie łnbyrinthinc dan nsynnnetricnl tonie ncck rcflcx (ATNR). Kemu- 
dian bayi dapat menghentikan proses berguling kapan saja ia mau, menunjukkan 
munculnya reaksi keseimbangan. 

Duduk 

Bila didudukkan pada usia 4 minggu, punggung melengkung, kepala hanya tegak 
sebentar. Kemudian terjadi perkembangan sefalokaudal, dari posisi fleksi menjadi 
ekstensi, sampai timbulnya kontrol kepala dan batang tubuh. Kepala tegak tetapi 
masih bergoyang pada usia- 8 minggu. Pada usia 12 minggu kepala tegak tapi 
sedikit ke depan sedangkan punggung atas tegak. 

• 24 minggu kepala dan punggung kecuali punggung bawah tegak 

• 6 bulan didudukkan pada kursi 

• 6-7 bulan duduk tanpa bantuan kecuali tangan menopangsebentar 

• 8-9 bulan duduk tanpa bantuan dan membungkuk kedepan tanpa kehilan- 
gan keseimbangan 

• 10-12 bulan dapat duduk, berputar tanpa kehilangan keseimbangan. Tangan 
bebas dan mata mcngeksplorasi sekitar 

Adanya łnbyrinthinc righting rcnction on the hend dan body righting rcnction menye- 
babkan bayi dapat mempertahankan posisi tegak, sedangkan ekstensi proteksi 
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merupakan pertahanan terhadap perubahan posisi tiba-tiba, dan reaksi ekuilibrium 
mempertahankan diri terhadap perubahan posisi yang minimal. Hilangnya tonie 
labyrinthine reflex dan ATNR serta munculnya refleks Landau juga membantu 
proses duduk. ^ 

Merayap dan merangkak 

Merayap adalah gerak resiprokal lengan dan tungkai waktu bayi tengkurap di atas 
perutnya, sedangkan merangkak adalah gerak yang ditopang 4 titik yaitu telapak 
tangan dan lutut atau telapak kaki. 

Gerak resiprokal mulai usia 12 minggu, usia 7-8 bulan merayap ke belakang łalu 
merayap ke depan, kadang-kadang menggunakan 1 tangan untuk menarik dirinya. 
Lalu mengangkat badannya dałam posisi merangkak, bergoyang dan mencoba ke- 
seimbangan badannya. Usia 10-11 bulan dapat merangkak, gerak lengan dan 
tungkai menjadi lancar dan resiprokal. 

Gerak resiprokal dan fleksibilitas batang tubuh penting untuk berjalan. Muncul¬ 
nya reaksi keseimbangan dan hilangnya ATNR dan tonie labyrinthine reflekx serta 
munculnya positive supporting reaction membantu kecepatan merangkak. Lama 
kelamaan merangkak sangat cepat, menoleh ke belakang dan banyak eksperimen 
lain. 


Kepandaian transisi 

Gerak motor kasar yang memungkinkan bayi berubah dari posisi ke posisi lain ser- 
ing tidak diperhatikan, tetapi penting sekali berfungsi dengan baik. Keseimbangan 
dan fleksibilitas batang tubuh sangat penting. 

Pada usia 8-10 bulan dari duduk bisa tengkurap. Muia-mula membungkuk den¬ 
gan lengan ekstensi lalu fleksi 1 tungkai dan tengkurap dengan membiarkan tubuh 
jatuh ke depan. Pada usia 10-12 bulan proses dibalik. Pada usia 12 bulan, bayi da¬ 
pat merubah posisi dari duduk ke merangkak atau tengkurap dan kembali lagi. Ia 
bereksperimen dengan balans. Kemudian ia dapat meraih pegangan dan menarik 
dirinya menjadi setengah berlutut, berlutut dan berdiri. 

Berdiri 

Bayi usia 6 bulan dapat menahan berat badan dengan kedua tungkai. Pada usia 10 
bulan dapat mempertahankan posisi berlutut sambil berpegangan dan kadang- 
kadang dapat maju ke depan dałam posisi berlutut. Usia 9-10 bulan dapat menarik 
badan ke posisi berdiri sempuma dan mempertahankan posisi tersebut sambil ber¬ 
pegangan. Jari kaki masih dałam posisi graps seperti mencengkeram penrtukaan 
lantai sehingga pada saat ini jangan dipakaikan sepatu. Pada saat ini refleks Babiń¬ 
ski menghilang. 

Pada usia 12 bulan dapat berdiri lepas beberapa menit, kadang-kadang masih 
perlu bersandar. Refleks protektif dan keseimbangan membantu artak dałam posisi 
berdiri sedangkan ATNR dan TLR (tonie labyrinthine reflex) menghambat posisi ber¬ 
diri. 
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Berjalan 

Pada usia 10 bulan dapat berjalan dituntun pada kedua tangannya atau melangkah 
ke samping berpegangan. Berjalan ke depan merupakan langkah yang tinggi de- 
ngan mengangkat lutut sedangkan berjalan ke samping lebih merupakan gerakan 
menggeser. Pada saat ini kedua lengan belum digunakan sepenuhnya untuk ke- 
seimbangan dan proteksi. 

Pada usia 12 bulan, dapat berjalan dengan dituntun pada 1 tangan. Munculnya 
refleks protektif dan keseimbangan sangat membantu, disertai hilangnya ATNR, 
TLR dan positivc supporłing reaction. Fungsi merangkak dengan cepat tidak digu¬ 
nakan lagi. Motor kasar menjadi makin kompleks, spesifik dan berguna. Terlihat 
pola ekstensi dan progresi sefalokaudal dałam progresi mengangkat kepala, duduk, 
meraih, merangkak, menarik tubuh ke posisi berdiri dan berjalan. Perkembangan 
ventrodorsal terlihat dengan menarik badannya ke posisi duduk sebelum dapat 
duduk sendiri. Perkembangan proksimodistal dibuktikan dengan keharusannya 
meraih sesuatu. Periode ini merupakan periode paling dramatis dałam perkem¬ 
bangan motor kasar. 

Perkembangan Motor Halus 

Yang tcrpenting adalah kesanggupannya untuk meraih, menggenggam dan mema- 
nipulasi objek. Diperlukan koordinasi mata-tangan. 

Usia 1-6 Bulan 

Grasp reflex terlihat jelas masa neonatus. Umur 2 bulan tangan kadang-kadang su- 
dah terbuka. Usia 3 bulan seakan-akan telah dapat meraih dan menggenggam 
obyek, bila ia dapat menggenggam, segera iepas lagi. Grasp reflex kiri sama dengan 
kanan. Syunnctricnl łonie ncck rcflex menghilang 4 bulan setelah melakukan fungsi- 
nya membantu proses melihat tangan yang terekstensi. Kemudian kedua tangan 
dapat disatukan. bayi cenderung meraih benda di mukanya. Ia juga memanipulasi 
tangannya sendiri. Pada usia 5 bulan, kesanggupan meraih telah menjadi volunter. 
Obyek yang dipegang diputnr-putar dan dimasukkan kemulut. Kaki mulai di- 
masukkan ke mulut. 

6-1 2 Bulan 

Usia 6 bulan telah dapat memegang botol. Obyek diguncang dan dibantingkan. Bila 
sedang memegang kubus dan diberikan kubus lain, yang pertama akan dijatuhkan. 
Usia 6-7 bulan telah dapat memindahkan benda antara 2 tangan. Saat ini latihan 
untuk meraih dan memindahkan obyek sangat dominan. 

Usia 9-10 bulan mulai menggunakan ibu jari dan jari untuk memegang. Fasę 
pertama disebut sebagai łnłernl pinch. Ia dapat membenturkan benda yang dipegang 
dengan kedua tangan dengan bebas. Pincer grasp timbul pada usia 11-12 bulan. Ia 
bisa bermain ciluk ba. Dapat memasukkan obyek ke dałam kotak. 
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Usia 1 tahun dapat melepaskan obyek atas permintaan atau meiepaskan obyek 
kemudian mengambil obyek lain. Ia memasukkan obyek ke dałam kotak yang łebih 
kecil. Akhir 1 tahun sudah terlihat dominan tangan. Tangan dominan digunakan 
untuk eksplorasi sedangkan tangan norydominan digunakan untuk membawa. Ia 
sudah dapat mengetahui geometri ruang dan spatial (iarak). Dapat memanipulasi 
botol, mengeluarkan biji dari botol, mendekatkan pinsil ke kertas. 

Bicara 

Komunikasi Melalui Tingkah Laku 

Bayi dapat berkomunikasi dengan menunjukkan tingkah laku misalnya dengan 
gerakan kepala dan tubuh, tonus, gnzc, ckspresi wajah, vokalisasi. Sebelum usia 10 
bulan, fungsi komunikatif masih terbatas dan bayi tidak sadar bahwa tingkah 
lakunya merupakan suatu komunikasi. 

Kognitif 

Bayi łebih tertarik pada benda yang asing. Ia akan menghilangkan minat terhadap 
mainan yang sudah sering dilihatnya, menunjukkan bahwa bayi mempunyai 
memori tehadap stimulus yang sering dihadapi. 

Proses belajar melalui imitasi, rcinforcemenł dan pemecahan masalah melalui in- 
teraksi dengan lingkungan, bayi dapat meniru gerakan dan suara pada usia 10 bu¬ 
lan. Perubahan mimik yang menunjukkan kepuasan, kesal, konsentrasi akan 
terlihat pada saat ia mencoba memecahkan suatu masalah. 


Adaptif 

Kesanggupan adaptif diperoleh melalui kesanggupan mengkoordinasi gerak mata 
dan tangan, meraih dan memegang, ditambah dengan kontrol batang tubuh. Bayi 
umur 6 bulan sudah mempunyai kesanggupan untuk mengkoordinasi gerak lidah 
dan farings untuk makan, umur 8 bulan makan biskuit dan sejenisnya. Usia 8-9 bu¬ 
lan ia telah dapat memegang botol sendiri dan minum dari botol. Perkembangan 
adaptif terjadi juga pada proses membuang kotoran dan berpakaian. 

Anak 1-3 Tahun (Toddler) 

Perkembangan Motor Kasar 

Berjalan 

Anak berumur 12-13 bulan biasanya dapat berdiri lepas dan berjalan 1-2 langkah. 
Usia 13-15 bulan dapat berjalan dengan goit lebar (wide bosed goił), langkah tidak 
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sama besar dan high guord tangan setinggi pundak untuk proteksi bila jatuh. Usia 
15 bulan telah dapat berjalan dengan gait sempit (nctrrow based gaił), dapat berjalan 
dan berhenti tiba-tiba. Lengan makin lama makin turun. Bayi 13-15 bulan dapat 
berhenti dan mengambil obyek, kemudian tegak lagi dan berjalan kembali tanpa 
kehilangan keseimbangan. Usia 18 bulan dapat mempertahankan posisi berjongkók 
waktu bermain. Usia 24 bulan dapat berlari, lalu menoleh ke belakang dan 
berputar. 

Reaksi protektif dan keseimbangan sangat penting untuk berjalan, sedangkan 
ATNR atau TLR menganggu. Kesanggupan visual untuk melihat sekitarnya waktu 
bergerak juga mempengaruhi. Mulanya gerak kaki harus dilihat, lalu timbul ke¬ 
sanggupan visual-motor dan visual spadał dan ia berjalan tanpa perlu melihat 
gerakan kaki lagi. 

Memanjat 

Mulanya memanjat ke kursi atau pangkuan orangtua. Usia 15 bulan dapat meman¬ 
jat tangga, dan menuruni tangga pada usia 18 bulan. Pada usia ini juga dapat naik 
tangga sambil berdiri 2 kaki pada satu dngkat. Usia 21 bulan mulai menuruni 
tangga sambil berdiri, usia 3 tahun dapat menggunakan kedua kaki bergantian. 

Motor Kasar Lain 

Melompat, menendang, berjalan mundur, duduk di kursi, melemparkan obyek, 
mengendarai sepeda roda tiga, semua berkembang dałam 3 tahun pertama. 

Konsep perkembangan tetap sama. Perkembangan sefalokaudal ditandai kon¬ 
tro! kepala dan batang tubuh disusul perkembangan berjalan. Kesanggupan meraih 
dan memegang mendahului kesanggupan melempar sedangkan kesanggupan ber¬ 
diri mendahului kesanggupan menendang. Akhir 3 tahun telah dapat berdiri den¬ 
gan ekstensi maksimal dan dapat melakukan gerakan yang berguna, spesifik, dan 
kompleks. 

Fungsi Motor Halus 

Terutama perbaikan gerak tangan dan jari. Pada akhir 3 tahun merupakan gabun- 
gan fungsi kognitif dan motor. Usia 1 tahun mulai ada persepsi bentuk dan ruang, 
atas dan bawah, kotak dan isi kotak. Mulai makan sendiri walapun makan sering 
tumpah darisendok. 

Usia 12-15 bulan telah meraih obyek dengan gerak terkoordinasi dan halus den¬ 
gan timbułnya orientasi spatial. Usia 15 bulan telah memegang 2 benda sekaligus, 
memegang kotak dengan 1 tangan sambil memasukkan benda dengan tangan lain. 
Dapat membalik botol dan mengeluarkan isinya. Ia dapat membangun menara 2-3 
kubus, mencoret kertas. la senang melihat buku gambar. 

Usia 18 bulan sudah ada konsep geometri, ia belajar di mana adanya benda dan 
di mana benda tersebut seharusnya berada. Membalik halaman buku dengan baik 
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dan menunjukkan beberapa benda atas perintah verbał, konsep beberapa dan lebih 
banyak sudah mulai ada. Ia memegang beberapa kubus sekaligus. Dapat membuat 
menara 3-4 kubus. 

Antara 18 bulan sampai 2 tahun perkembangan sedikit bila dibandingkan den- 
gan usia 1 tahun-18 bulan. Walaupun demikian, perubahan yang terjadi bermakna 
karena adanya saling ketergantungan fungsi mental dan motor pada usia 2 tahun. 
Usia 2 tahun bisa membuat menara 8-10 kubus, meniru garis vertikal dan horison- 
tal. Dapat menyusun puzzle 2-3 keping. Bisa memakai celana, sepatu dan membuka 
pintu. Usia 2 1/2 tahun dapat memegang pinsil lebih baik dan mulai menggambar, 
dapat menuangkan cairan darł 1 ke lain tempat. 

Kognitif 

Anak telah mulai mengenal symbolic thinking, yaitu dapat melakukan manipulasi 
mental mengenai obyek, aksi dan kejadian, tanpa harus melakukan tńal and error 
motor. Konsep mengenai obyek menjadi imajinatif. Ia telah mengenal bahwa suatu 
obyek tetap ada secara permanen, dan akan mencari obyek yang hilang dari 
pandanganya. 

Bi cara 

Dałam perkembangan bicara ia belajar mengenai perkembangan fonologis produksi 
suara, kosakata, sintaksis urutan kata dan semantik menggunakan kata untuk 
mengekspresikan perasaan dan mencari informasi baru. 

Adaptif 

Kemajuan dicapai dałam bidang makan, membuang kotoran, berpakaian. Ia juga 
mulai menunjukkan minatnya untuk merawat lingkungan, misalnya membereskan 
mainannya sendiri. Sosialisasi anak menjadi lebih baik. 


Anak Usia 3-5 Tahun: Pra-Sekolah 

Motor Kasar 

Umumnya merupakan perbaikan dan penghalusan dari fungsi yang sudah dicapai- 
nya. Gerakan anak lebih terarah dibandingkan toddler. Anak usia 3 tahun dapat ber- 
jalan menurut garis lurus, berjalan mundur, berjalan pada ujung jari, berlari, 
melempar bola, menangkap bola, menendang bola, melompat beberapa inci dan 
mengendarai sepeda roda tiga. 

Usia 4 tahun dapat iari pada ujung jari dengan kontrol yang lebih baik waktu 
mulai, berhenti dan berputar, melempar dan merangkap bola dengan iengan fleksi, 
berdiri 1 kaki 3-5 detik, menendang bola dengan akurasi yang baik, melompat lebih 
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tinggi dan naik sepeda roda tiga dengan cepat dan membuat belokan tajam. Ia juga 
memanjat tangga, pohon dan alat-alat lain. Bermain secara interaktif merupakan 
stimulan terpentlng di samping merangsang pula hubungan sosial. 

Motor Halus 

Terlihat presisi gerakan ibu jari, jari-jari dan tangan. Perkembangan motor halus 
ditentukan pengalaman dengan berbagai benda yang berbeda dimensi, bentuk, 
ukuran, kedalaman. Anak bisa menggambar, menempel dan membuat konstruksi 
dengan benda-benda. Penggunaan pinsil dan kertas menjadi lebih berarti. Bila sebe- 
lumnya hanya mencoret, saat ini ia belajar membuat garis dan mengikuti suatu con- 
toh bentuk spesifik. 

Anak dapat membuat susunan 9-10 kubus pada usia 3 tahun. Ia dapat melipat 
kertas memanjang tetapi belum dapat mengikuti diagonai. Umur 3 tahun dapat 
menggambar lingkaran. Ia dapat memasukkan benda berbentuk bułat, segitiga atau 
persegi ke dałam kotak. Pada usia 3 tahun seringkali belum jelas apakah anak kidal, 
tangan dominan sering berganti. Biarkan anak menggunakan tangan yang dikehen- 
dakinya. Usia 4 tahun telah dapat mengancingkan baju, mcmasang tali sepatu. 

Bicara 

Bicara menjadi makin komunikatif. Saat ini sangat dipengaruhi kebudayaan dan 
faktor lingkungan lain. Pada usia 5 tahun saat akan bersekolah ia telah dapat ber- 
tanya, melakukan konversasi dengan orang dewasą, mengikuti perintah yang kom¬ 
pleks dan berbicara di hadapan sekelompok orang. 

Adaptif dan Sosial 

Fungsi motor telah hampir sempurna dan anak dapat menjalankan fungsi makan 
dan membuang kotoran dengan sempurna. Fungsi berpakaian lebih kompleks dan 
keahlian didapat secara berangsur-angsur. Ia muiai menggosok gigi, mencuci ta¬ 
ngan dan wajah. Dałam fungsi sosialisasi, anak suka meniru anak yang lebih besar, 
anggota keluarga, dan anak lain. Ia dapat memelihara lingkungannya. Tujuan 
utama perkembangan fungsi sosial adalah mempersiapkan memasuki sekolah. 

Anak 5 Tahun-Pubertas 

Maturasi susunan saraf pusat telah selesai. Perkembangan selanjutnya merupakan 
penghalusan gerak yang telah ada. Impuls saraf ke arah yang tidak diinginkan da¬ 
pat dihambat sehingga anak makin sanggup mengontrol gerakan. Pertumbuhan be¬ 
sar otot dan kekuatan otot akan mempengaruhi perkembangan selanjutnya. 

Kemampuan motor halus terus berkembang menjadi sempurna. Anak telah da¬ 
pat berpikir secara realistis, tetapi belum dapat berpikir secara teoritis atau hipote- 
sis. Fungsi adaptif telah baik sekali. Saat ini ia mempunyai sumber sosialisasi yang 
lain, yaitu guru sekolah. 
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Skrining perkembangan 

Skrining perkembangan merupakan pemeriksaan singkat untuk mengetahui 
adanya penyimpangan dari perkembangan normal, tetapi tidak dapat digunakan 
untuk menegakkan diagnosis kelainan perkembangan atau penyebab gangguan 
perkembangan. Setiap anak yang normal harus diskrining secara berkala sewaktu 
kunjungan anak sehat. Diharapkan gangguan perkembangan pada anak-anak yang 
tidak mempunyai risiko kelainan perkembangan ini akan terdeteksi secara dini dan 
seianjutnya dilakukan pemeriksaan perkembangan yang lebih teliti. Umumnya 
skrining perkembangan dilakukan oleh paramedis atau masyarakat (kader) yang 
terlatih. Semua dokter juga wajib melakukan skrining perkembangan bila ia ber- 
hadapan dengan anak. Uji skrining yang paling luas dikenal adalah DDST (Dcnvcr 
Dcucloptnctital Scrccning Test). Gotlieb berpendapat bahwa uji skrining yang diran- 
cang untuk populasi normal sebaiknya tidak dipergunakan pada anak-anak dengan 
risiko gangguan perkembangan. Anak-anak ini seharusnya dipantau dan diperiksa 
dengan ketat secara berkala dan lebih mendalam. 

Pemeriksaan Perkembangan 

Bila pada skrining dicurigai adanya keterlambatan perkembangan, harus dilakukan 
skrining kembali beberapa waktu kemudian atau dilakukan pemeriksaan perkem¬ 
bangan dengan teliti atau dirujuk kepada yang lebih ahli. Pemeriksaan perkemban¬ 
gan motor bertujuan untuk menetapkan tingkat perkembangan neuromotor, menja- 
ring gangguan perkembangan, mendeteksi faktor risiko gangguan perkembangan 
di kemudian hari, mendeteksi kelainan yang berhubungan dan mendiagnosis 
kelainan perkembangan motor dan mencari penyebabnya. Pemeriksaan perkem¬ 
bangan terdiri dari evaluasi riwayat penyakit dan perkembangan, pemeriksaan fisis 
dan neurologis serta pemeriksaan penunjang. 

Riwayat Penyakit dan Perkembangan 

Anamnesis riwayat kehamilan dan persalinan dapat memberikan banyak keterang- 
an mengenai kemungkinan penyebab kelainan perkembangan motor. Banyak 
keadaan pranatal, natal dan pascanaLd dapat menjadi faktor risiko kerusakan otak 
yang mengakibatkan terjadinya kelainan tersebut. Tahapan perkembangan motor 
biasanya mudah diamati dan diingat dengan jelas oleh orangtua. Penilaian or- 
angtua merupakan informasi penting yang harus ditanggapi. Janganlah mengabai- 
kan kekhawatiran orangtua akan tingkat perkembangan anaknya. 

Pemeriksaan Fisis 

Terdapatnya pertumbuhan yang abnormal, kelainan bawaan, kelainan pada kulit, 
organomegali dan kelainan pada mata mungkin membantu dałam menetapkan di¬ 
agnosis dan penyebab kelainan perkembangan. 
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Pemeriksaan Neurologis 

Pemeriksaan neurologis dasar dapat mengidentifikasi dan menentukan lesi 
anatomik, fungsiona! dan bila mungkin etiologi kelainan motor. Refleks tendon, 
tonus otot, sensibilitas, gerakan dan gaił harus dievaluasi menurut umur. Kema- 
tangan perkembangan neuromotor pada bayi dinilai dengan pemeriksaan refleks 
primitif, reaksi postural dan tahapan perkembangan motornya. Asimetri tonus atau 
fungsi otot, hipertonia, hipotonia atau menetapnya refleks primitif akan meng- 
ganggu perkembangan motor dan merupakan petunjuk disfungsi neuromotor. 


Pemeriksaan Penunjang 

Apakah setiap anak dengan kelainan perkembangan membutuhkan rangkaian di- 
agnostik yang mahal seperti pemeriksaan pencitraan otak, pemeriksaan kromosom, 
skrining metabolik dan EHG? Beberapa anak membutuhkan sedikit atau tidak sama 
sekali pemeriksaan penunjang sedangkan anak Iainnya mungkin membutuhkan pe¬ 
meriksaan yang ekstensif. 

Anak-anak dengan anomali mayor atau anomali minor multipel yang mungkin 
menderita suatu sindrom harus menjalani pemeriksaan kromosom. Pemeriksaan 
EEG harus dilakukan pada setiap anak dengan kelainan perkembangan yang men- 
galami kejang atau serangan yang menyerupai kejang. Beberapa sindrom epilepsi 
seperti śpasme infantil dan sindrom Lennox Gastaut sangat berhubungan dengan 
kelainan perkembangan. Di klinik yang sudah maju terdapat teknik EEG yang da¬ 
pat membantu diagnosis kelainan perkembangan akibat kerusakan otak; terutama 
gangguan belajar, autisme dan gangguan pemusatań perhatian dengan hiperaktivi- 
tas, yang disebut pemetaan aktivitas listrik otak (brain electricnl aclivity ntapping atau 
BE AM). 

UltTasonografi, tomografi komputer ( CT-scan ) dan imaging resonan magnetik 
(MRI) kadang-kadang dibutuhkan untuk mendeteksi kelainan anatomi intrakranial 
yang mungkin bermanfaat dałam penetapan diagnosis, konsuitasi genetik atau 
prognosis walaupun tidak dapat merubah tata laksana. Atrofi korteks serebri, 
walaupun bukan gambaran yang spesifik, ditemukan pada hampir 50 persen anak 
dengan palsi serebral dan 25 persen anak dengan retardasi mental. Pemeriksaan 
pencitraan saraf terindikasi pada keadaan perubahan tingkah laku, lingkar kepala 
abnormal, kelainan motor berat, retardasi mental dan kejang yang sering. Karena 
rendahnya prevalens penyakit metabolik, slcrining metabolik hanya dilakukan bila 
dicurigai terdapatnya penyakit metabolik. 

Tata Laksana Kelainan Perkembangan Motor 

Karena kelainan motor dapat menghiiang dan anak yang normal mungkin juga ter- 
lambat perkembangan motornya, sebaiknya anak dipantau dengan ketat sebelum 
mengatakan pada orangtua bahwa anaknya spastik atau terbelakang. Dałam setiap 
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diskusi dengan orangtua sebaiknya dihindarkan penggunaaa kata terbelakang dan 
katakanlah bahwa anak mereka terlambat dałam menguasai ketrampilan motor 
yang sesuai dengan usianya. Jangan mengatakan seorang anak harus dapat beijalan 
pada umur 18 bulan, tetapi katakanlah^anak-anak biasanya sudah dapat berjalan 
pada umur 18 bulan. 

Bila terdapat keraguan sebaiknya kita tidak mengatakan sesuatu sampai pe- 
meriksaan diulangi. Tetapi beberapa orangtua dapat merasakan keraguan kita dan 
bila kita tidak mengatakan sesuatu, mereka mungkin menduga bahwa masalah 
yang dihadapi lebih serius dari pada yang sebenarnya atau mereka merasa dibo- 
hongi. Sangat bijaksana untuk mengemukakan keraguan kita secara terbuka dan 
selanjutnya menawarkan rujukan kepada ahlinya untuk mendapatkan opini kedua, 
untuk memastikan ada tidaknya kelainan. 

Tata Iaksana anak dengan kelainan perkembangan motor membutuhkan ker- 
jasama berbagai bidang keahlian yang meliputi dokter anak, dokter saraf anak, ahli 
terapi okupasi, ahli fisioterapi, ahli ortopedi dan berbagai bidang yang berkaitan 
dengan gangguan lain yang menyertainya. Anak-anak dengan risiko gangguan 
perkembangan motor harus dirujuk untuk fisioterapi dan terapi okupasi segera 
setelah kelainan motornya dipastikan, idealnya sebelum umur 6 bulan. Intervensi 
dini termasuk membantu keluarga untuk memahami masalah anaknya dan men- 
jelaskan segala sesuatu yang dapat dilakukan mereka untuk membantu anaknya. 

Tujuan pengobatan adalah menolong anak untuk menguasai ketrampilan motor 
baru atau meningkatkan kualitas ketrampilan yang sudah dikuasainya. Fisioterapi 
akan membantu mengatasi masalah disfungsi neuromuskular dan keterlambatan 
motor kasar yang mempengaruhi perkembangan postur dan gerakan tubuhnya. Se- 
dangkan terapi okupasi akan membantu mengatasi masalah perkembangan motor 
halus, kematangan kognitif dan persepsi serta penyesuaian psikososial yang mem¬ 
pengaruhi perkembangan ketrampilan fungsionalnya untuk bermain, membantu 
diri sendiri dan kecakapan sekolah. 


Kesimpulan 

Seorang anak harus berkembang sesuai dengan tahapan perkembangan motor nor- 
mal, walaupun dengan kecepatan berbeda-beda. Setiap anak normal harus diskrin- 
ing secara berkala untuk mendeteksi kelainan perkembangannya sewaktu 
kunjungan anak sehat. Bila dijumpai keterlambatan harus dilakukan pemeriksaan 
untuk menentukan apakah anak benar mengalami keterlambatan atau tidak. Bila 
benar ada keterlambatan, pemeriksaan dilanjutkan sampai tahapan diagnosis yang 
tepat dan intervensi dini yang sesuai. Jangan berpegang pada pendapat Nanti juga 
akan berkembang sendiri atau anak semata-mata hanya terlambat sedikit yang 
akan mengakibatkan diagnosis yang terlambat dan tata Iaksana yang semakin suiit 
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Malformasi Susunan Saraf Pusat 
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Hidrosefalus 

Hidrosefalus bukan merupakan suatu penyakit atau sindrom, melainkan suatu 
keadaan patologls otak dengan penyebab multipel. Hidrosefalus adalah penimbu- 
nan cairan di dałam rongga-rongga ventrikel otak akibat ketidak-seimbangan 
antara pembentukan dan absorpsi cairan serebrospinal (CSS) yang biasanya disertai 
peninggian tekanan intrakranial. Hidrosefalus harus dibedakan dengan penimbu- 
nan cairan di dałam rongga-rongga otak yang terjadi sekunder akibat volume ja- 
ringan otak yang kurang pada atrofi otak. 

Anatomi dan Fisiologi 

Ruangan CSS mulai terbentuk pada minggu kelima masa embrio, terdiri dari sistem 
ventrikel, sisterna magna pada dasar dan ruang subaraknoid yang meliputi seluruh 
susunan saraf. CSS yang dibentuk dałam sistem ventrikel oleh pleksus koroidalis 
kembali ke dałam peredaran darah mełalui kapiler dałam piameter dan araknoid 
yang meliputi seluruh susunan saraf pusat (SSP). Hubungan antara sistem ventrikeł 
dan ruang subaraknoid adalah melalui foramen Magendie di medial dan foramen 
Luschka di sebełah laterał ventrikel IV. Ałiran CSS yang normal ialah dari ventrikeł 
laterałis melalui foramen Monroi ke ventrikel III, dari tempat ini melałui akuaduk- 
tus Sylvii ke ventrikel IV dan melałui foramen Luschka serta Magendie ke dałam 
ruang subaraknoid melalui sisterna magna. Penutupan sisterna basałis menyebab- 
kan gangguan kecepatan resorpsi CSS oleh sistem kapiler. 


Pembagian 

Hidrosefalus memberikan gejala bila disertai tekanan CSS yang meninggi. Terdapat 
2 macam, yaitu: 1. Hidrosefalus obstruktif, yaitu bila tekanan CSS meninggi akibat 
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obstruksi aiiran CSS pada satu tempat antara pembentukan CSS oleh pleksus koroi- 
dalis dan keluamya dari ventrikel IV melalui foramen Luschka dan Magendie. 2. 
Hidrosefalus komunikans, yaitu bila tekanan CSS meninggi tanpa adanya obstruksi 
dałam sistem ventrikel. Pembagian Iain adalah: 1. Hidrosefalus bawaan (kongeni- 
tal) dan 2. Hidrosefalus didapat. 

Etiologi 

Hidrosefalus terjadi bila terdapat penyumbatan aiiran CSS pada salah satu tempat 
antara tempat pembentukan CSS dałam sistem ventrikel dan tempat absorpsi da¬ 
łam ruang subaraknoid. Akibat penyumbatan terjadi dilatasi ruangan CSS di atas- 
nya. Tempat yang sering tersumbat dan terdapat dałam klinik ialah foramen 
Monroi, foramen Luschka dan Magendie, sistema magna dan sisterna basalis. Teo- 
ritis pembentukan CSS yang terlalu banyak dengan kecepatan absorpsi yang nor- 
mal akan menyebabkan terjadinya hidrosefalus, namun dałam klinik sangat jarang 
terjadi, misalnya pelebaran ventrikel tanpa penyumbatan pada adenomata pleksus 
koroidalis. Berkurangnya absorpsi CSS pemah dilaporkan dałam kepustakaan pada 
obstruksi kronik aiiran vena otak pada trombosis sinus longitudinalis. Contoh lain 
ialah terjadinya hidrosefalus setelah operasi koreksi spina bifida dengan meningo- 
kel akibat berkurangnya permukaan untuk absorpsi. Penyebab penyumbatan aiiran 
CSS yang sering terdapat pada bayi dan anak ialah: 1. Kelainan bawaan (kongeni- 
tal) 2. Infeksi 3. Neoplasma 4. Perdarahan. 


I. Kelainan Bawaan 

A. Stenosis Akuaduktus Sy!vi 

Merupakan penyebab terbanyak hidrosefalus pada bayi dan anak (60-90%). 
Akuaduktus dapat merupakan saluran buntu sama sekali atau abnormal lebih sem- 
pit dari biasa. Umumnya manifestasi hidrosefalus terlihat sejak lahir atau progresif 
dengan cepat pada bulan-bulan pertama setelah lahir. 

B. Spina Bifida Dan Kranium Bifida 

**• 

Hidrosefalus pada kelainan ini biasanya berhubungan dengan sindrom Arnold- 
Chiari akibat tertariknya medula spinalis dengan medula oblongata, dan serebelum 
letaknya lebih rendah dan menutupi foramen magnum sehingga terjadi penyum¬ 
batan sebagian atau to tal. 

C. Sindrom Dandy‘Walker 

Merupakan atresia kongenital foramen Luschka dan Magendie dengan akibat 
hidrosefalus obstruktif dengan pelebaran sistem ventrikel terutama ventrikel IV 
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yang dapat sedemikian besamya hingga merupakan suatu kista yang besar di 
daerah fosa posterior. 

D. Kista Araknoid ^ 

Dapat terjadi kongenital tetapi dapat juga timbul akibat trauma sekunder suatu 
hematoma. 

E. Anomali Pembuluh Darah 

Dałam kepustakaan dilaporkan terjadinya hidrosefalus akibat aneurisme 
arterio-vena yang mengenai arteri serebralis posterior dengan vena Galeni atau si¬ 
nus transversus dengan akibat obstruksi akuaduktus. 

2. Infeksi 

Infeksi dapat menimbulkan perlekatan meningen sehingga terjadi obliterasi ruang- 
an subaraknoid. Pelebaran ventrikeł pada fasę akut meningitis purulenta terjadi 
bila aliran CSS terganggu oleh obstruksi mekanis eksudat purulen di akuaduktus 
Sylvii atau sistema basalis. Hidrosefalus banyak terjadi pascameningitis. Pembesa- 
ran kepala dapat terjadi beberapa minggu sampai beberapa bulan sesudah sembuh 
dari meningitisnya. Secara patologis terlihat penebalan jaringan piametcr dan 
araknoid di sekitar sisterna basalis dan daerah lain. Pada meningitis serosa tu- 
berkulosa, perlekatan meningen terutama terjadi di daerah basal sekitar sisterna ki- 
asmatika dan interpedunkularis, sedangkan pada meningitis purulenta iokalisa- 
sinya Iebih tersebar. 

3. Neoplasma 

Hidrosefalus akibat obstruksi mekanis neoplasma dapat terjadi di setiap tempat ali¬ 
ran CSS. Pengobatan dałam hal ini ditujukan kepada penyebab dan apabila tumor 
tidak mungkin dioperasi, maka dapat dilakukan tindakan paliatif dengan meng- 
alirkan CSS mełalui saluran buatan atau pirau antara ventrikel dan rongga perito- 
neal. Pada anak yang terbanyak menyebabkan penyumbatan ventrikel IV atau 
akuaduktus Sylvii bagian terakhir biasanya suatu glioma yang berasal dari serebe- 
lum, sedangkan penyumbatan bagian depan ventrikel III biasanya disebabkan oleh 
suatu kraniofaringioma. 

4. Perdarahan 

Telah banyak dibuktikan bahwa perdarahan dałam otak sebelum dan sesudah lahir 
dapat menyebabkan fibrosis leptomeningen terutama di daerah basal otak, selain 
penyumbatan yang terjadi akibat organisasi dari darah itu sendiri. 
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Gambaran Klinis 

Gejala biasanya timbul akibat tekanan intrakranial yang meninggi. Pada bayi bi- 
asanya disertai pembesaran tengkorak bila tekanan yang meninggi terjadi sebelum 
sutura menutup. Gejala tekanan intrakranial yang meninggi dapat berupa muntah, 
nyeri kepala dan pada anak yang agak besar mungkin terdapat papiledema saraf 
otak II pada pemeriksaan funduskopi (clioked disk). 

Kepala terlihat lebih besar dibandingkan dengan tubuh. Ini dipastikan dengan 
mengukur lingkaran kepala oksipito-bregmatikus dibandingkan dengan lingkaran 
dada dan angka normal pada usia yang sama. Lebih penting lagi ialah pengukuran 
berkala lingkaran kepala, yaitu untuk melihat pembesaran kepala yang progresif 
dan lebih cepat dari normal. Ubun-ubun besar melebar atau tidak menutup pada 
waktunya, teraba tegang atau membonjol. Dahi tampak melebar dengan kulit 
kepala yang menipis, tegang dan mengkilat dengan pelebaran vena kulit kepala. 

Sutura belum menutup dan teraba melebar. Didapatkan pula cracked pot sign 
yaitu bunyi seperti pot kembang yang retak pada perkusi kepala. Cola mata ter- 
dorong ke bawah oleh tekanan dan penipisan tulang supraorbita. Sklera tampak di 
atas iris sehingga iris seakan-akan seperti matahari yang akan terbenam (suit set 
sign). Pergerakan bola mata yang tidak teratur dan nistagmus tidak jarang terdapat. 
Kerusakan saraf otak yang memberi manifestasi kełainan neurologis berupa gang- 
guan kesadaran, motor atau kejang, kadang-kadang gangguan pusat vital, bergan- 
tung kepada kemampuan kepala untuk membesar dałam mengatasi tekanan intra- 
kranial yang meninggi. Bila proses berlangsung lambat, maka mungkin tidak terda¬ 
pat manifestasi neurologis walapun telah terdapat pelebaran ventrikel yang hebat, 
sebaliknya ventrikel yang belum begitu melebar akan tetapi berlangsung dengan 
cepat sudnh dapat memperiihatkan kełainan neurologis yang nyata. 

Diagnosis 

Diagnosis biasanya mudah dibuat secara klinis. Pada anak yang besar kemungki- 
nan hidrosefalus diduga bila terdapat gejala dan tanda tekanan intrakranial yang 
meninggi. Tindakan yang dapat membantu dałam menegakkan diagnosis ialah 
transiluminasi kepala, ultrasonografi kepala bila ubun-ubun besar belum menutup, 
foto Rontgen kepala dan tomografi komputer CT-scnn dan MRI. CT-scnn dan MR1 
dapat menentukan lokalisasi penyumbataa. 

Pengobatan 

Pada sebagian pasień pembesaran kepala berhenti sendiri (arrested hydrosephalus), 
mungkin oleh rekanalisasi ruang subaraknoid atau kompensasi pembentukan CSS 
yang berkurang. Tindakan bedah belum ada yang memuaskan 100%, kecuali bila 
penyebab tumor yang masih dapat diangkat. 
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Ada 3 prinsip pengobatan hidrosefalus: 

1. Mengurangi produksi CSS dengan merusak sebagian pleksus koroidalis dengan 
tindakan reseksi (pembedahan) atau koagulasi, akan tetapi hasilnya tidak me- 
muaskan. Obat asetazolamid (Diampx) dikatakan mempunyai khasiat inhibisi 
pembentukan CSS. 

2. Memperbaiki hubungan antara tempat produksi CSS dengan tempat absorpsi 
yakni menghubungkan ventrikel dengan subaraknoid. Misalnya ventrikulo sis- 
ternotomi Torkiłdsen pada stenosis akuaduktus. Pada anak hasilnya kurang me- 
muaskan, karena sudah ada insufisiensi fungsi absorpsi. 

3. Pengeluaran CSS ke dałam organ ekstrakranial. 

a. Drainase ventrikulo-peritoneal 

b. Drainase lumbo-peritoneal 

c. Drainase ventrikulo-pleural 

d. Drainase ventrikulo-ureterostomi 

e. Drainase ke dałam antrum mastoid 

f. Cara yang kini dianggap terbaik yakni mengalirkan CSS ke dałam vena 
jugularis dan jantung melalui kateter yang berventil (Holtcrvalvc), yang me- 
mungkinkan pengaliran CSS ke satu arah. Keburukan cara ini iałah bahwa 
kateter harus diganti sesuai dengan pertumbuhan anak. Hasilnya belum 
memuaskan, karena masih sering terjadi infeksi sekunder dan sepsis. 


Malformasi Kistik Fosa Posterior 

Malformasi kistik fosa posterior secara kłasik dibagi dałam 3 kelompok, yaitu: mal- 
formasi Dandy-Walker, varian Dandy-Walker dan mega sisterna magna. Malfor¬ 
masi Dandy-Walker terdiri atas pembesaran fosa posterior dengan tentorian posisi 
tinggi, hipogenesis atau agenesis vermis serebelum, dan diłatasi kistik ventrikeł-IV 
yang mengisi hampir seluruh fosa posterior. Varian Dandy-Walker terdiri atas ver- 
mis serebelum hipogenetik dan diłatasi kistik ventrikeI-IV tanpa pembesaran fosa 
posterior. Mega sisterna magna terdiri atas pembesaran fosa posterior, sekunder 
karena pembesaran sisterna magna, akan tetapi vermis serebelum dan ventrikel IV 
normal. 

Pasień dengan kelainan biasanya perkembangannya terlambat, lingkar kepala 
besar atau dengan tanda dan gejala hidrosefalus. Gejala lain berupa kejang, gang- 
guan pendengaran dan pengłihatan, anomali sistemik, dan kelainan SSP berhu- 
bungan dengan perkembangan intelektual. Hidrosefalus tidak biasa terjadi saat Ia- 
hir, tetapi 75% terjadi pada umur 3 bulan. Hidrosefalus biasanya terjadi pada kira- 
kira 90% kasus. Kelainan serebral lain yang biasanya menyertai adalah hipogenesis 
atau agenesis korpus kalosum pada 32% kasus, polimikrogiria atau heterotopia se- 
laput kelabu pada 5-10% kasus, ensefalokel oksipital pada 16% kasus malformasi 
Dandy-Walker, anomali sistemik lain berupa polidaktiii dari kelainan jantung. 
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Diagnosis 

Diagnosis malformasi kistik fosa posterior ditegakkan berdasarkan gambaran klinis 
dan pemeriksaan pencitraan USG, CT-scan atau MRI. 

Pengobatan 

Kalau terjadi hidrosefalus dan progresif dilakukan operasi pemasangan pirau 
ventrikulo-peritoneal. 


Prognosis 

Prognosis tidak tergantung kepada kelainan pada serebelum, tetapi tergantung 
kepada luasnya kelainan pada serebral dan terkontrolnya hidrosefalus, apabila ti¬ 
dak ada anomali di supratentorial prognosis lebih baik. 

Malformasi Chiari 

Malformasi ini berupa perpanjangan serebelum, sehingga masuk ke dałam medula 
spinalis servikalis melalui foramen magnum. Berdasarkan kelainan otak belakang 
dan struktur tulang, maka malformasi ini membentuk 4 tipe kelainan. 


Tipe I 

Malformasi Chiari tipe I merupakan kelainan yang paling ringan. Medula ter- 
dorong ke arah kaudal masuk ke dałam medula spinalis, dan ujung anterior hemis- 
fer serebelum mengalami herniasi melalui foramen magnum. Herniasi ini dapat 
meluas sampai vertebra servikal ke-III. Kadang-kadang disertai malformasi dasnr 
tengkorak dan spina servikal bagian atas, sering disertai hidromielia, siringomielia, 
siringobulbia, dan diastematomielia. Pada masa anak-anak biasanya asimtomatik, 
dan gambaran klinis menjadi nyata pada masa remaja dan dewasa. 

Diagnosis paling jelas dengan pemeriksaan MRI. Gejala yang mencolok biasanya 
disebabkan oleh penekanan pada medula, penekanan pada pembuluh darah me¬ 
dula, dan gejala hidrosefalus yang timbul. Hidrosefalus terjadi karena stenosis 
akuaduktus atau obstruksi ventrikel-IV di t?mpat keluarnya, atau di foramen mag¬ 
num, Apabila obstruksi di foramen magnum akan timbul gejala tortikolis, opisto- 
tonus, dan gejala kompresi pada medula spinalis servikalis. Sakit kepala, vertigo, 
paralisis farings, dan gejala serebelar progresif dapat disertai kelainan saraf kranial 
bagian bawah yang biasanya asimetris; manifestasi lain berupa serangan apne dan 
nyeri di daerah leher dan oksipital yang bertambah pada waktu tertawa atau 
mengejan. Menurut penelitian, rata-rata timbulnya manifestasi pada urnur 17,5 ta- 
hun, hidrosiringomielia 65%, skoliosis pada 30%, dan hidrosefalus pada 12%. 
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Tipe fl 

Jenis kelainan ini merupakan malformasi Chiari tersering pada anak. Setiap kom- 
binasi dengan tipe I dapat berhubungan dengan hidrosefalus non komuniknns dan 
spina bifida lumbosakral. Di samping itu medula dan serebelum bersama-sama 
dengan sebagian atau seluruh ventrikel IV terdorong ke dałam kanalis medula spi- 
nalis. Pons dan saraf otak memanjang, serabut servikal tertekan dan lebih ter¬ 
dorong ke atas untuk keluar meialui foramina yang sesuai. Hidrornielia 
servikotorakaI dan siringomielia dapat terjadi, dan oklusi foramen I.uschka dan 
Magendie dan sisterna basalis dapat terjadi karena tersumbatnya foramen magnum 
atau atresia foramina tersebut. 

Kelainan anatomi ini dapat dideteksi dengan pemeriksaan MR1, dapat puin 
ditentukan adanya fosa posterior lebih kecil daripada normal, dan tentorium terle- 
tak rendah menempcl pada tulang oksipital. Pada 75% pasień yang tentoriumnyn 
tidak berkembang menyebabkan penggeseran serebrum posterior bagian medial. 

; Di samping kelainan di atas terdapat juga penghentian perkembangan bentuk 
serebelum dan batang otak, heterotopia substansia grisea, poligiria dan mikrogiria. 
Pada 90% pasień malformasi Chiari II berhubungan dengan spina bifida sistika, 
hidrosefalus, dan kelainan-kelainan pada tipe I. 

Tipe Ili 

Pada varian ini terdapat setiap kelainan yang ada pada tipe I atau II. Di samping itu 
seluruh serebelum mengalami herniasi meialui foramen magnum dengan terdapat 
pula spina bifida sistika pada servikal. Hidrosefalus selalu ada sebagai akibat 
atresia tempat keluarnya ventrikel IV, stenosis akuaduktus, atau penyumbatnn 
foromen magnum. 

Tipe IV 

Pada tipe ini terdapat hipoplasia serebelum. 


Tata Laksana 

Tata laksana pada malformasi Chiari tergantung kepada jenis kelainan yang ada 
(spina bifida sistika, hidrosefalus, dan kranium bifidum). 

Disrafisme Spinał 

Disrafisme spinał merupakan terminologi yang dipergunakan untuk sekelompok 
kelainan spinał yang umumnya menunjukkan ketidaksempumaan menutupnya jar- 
ingan mesenkim, tulang dan saraf di garis tengah. Hampir semua kasus disrafisme 
spinał bermanifestasi sebagai spina bifida yaitu anomali dałam pembentukan 




144 Malformasi susunan saraf pusat 


tulang belakang yang merupakan suatu defek dałam penutupan saluran tulang 
bełakang. 

Hal ini biasanya teijadi pada minggu IV masa embrio. Gangguan penutupan ini 
biasanya terdapat di bagian posterior mengenai prosesus spinosus dan lamina; san- 
gat jarang defek teijadi di bagian anterior. Banyak terdapat pada vertebra lumbalis 
atau lumbosakralis. 


Pembagian 

1. Spina bifida okulta 

Defek terdapat pada arkus vertebra tanpa hemiasi jaringan. 

2. Meningokel spinalis 

Defek pada duramater dan arkus spinalis. Hemiasi jaringan saraf spinalis 
atau sebagian medula spinalis. 

3. Meningotnielokel 

Kantung hemiasi terdiri dari leptomeningen, cairan, jaringan saraf beru pa 
serabut spinalis atau sebagian medula spinalis. 

4. Mielomeningosistokel 

Kantung terdiri dari leptomeningen, cairan serebrospinal, serabut saraf, se¬ 
bagian jaringan saraf yang membentuk kista berisi cairan yang berhubun- 
gan dengan kana lis sentra lis. 

5. Rakiskisis spinał lengkap 

Tulang belakang terbuka seluruhnya. 


Gambaran Klinis 

Spina bifida okulta sering ditemukan secara kebetulan pada foto Rontgen. Angka 
kejadiannya kira-kira 5% dari penduduk dunia. Tidak memberikan gejala, kecuali 
pada beberapa kasus yang mengalami perubahan jaringan medula spinalis baik 
makroskopis maupun mikroskopis yang disebut mielodisplasia dengan gambaran 
klinis yang menyerupai mielomeningokel. Medula spinalis melekat rendah pada 
daerah sakrum atau berakhir sebagai jaringan otot, Iemak atau saraf di tempat de¬ 
fek. Sering manifestasi baru timbul atau menghebat pada masa remaja atau dewasa 
muda yang disebabkan pertumbuhan tulang belakang. Kelainan ini disebut sebagai 
łethered cord. *. 

Spina bifida okulta dapat teraba sebagai suatu lekukan pada tulang belakang 
daerah posterior, terbanyak pada vertebra L-5/S-1 dapat juga merupakan pertum¬ 
buhan rambut yang padat (hipertrikosis), teleangiektasis, pigmentasi kulit, kadang- 
kadang terdapat sinus dermal yang berhubungan dengan ruang subaraknoid dan 
menyebabkan meningitis berulang. Pada meningokel jaringan saraf tidak ikut ter- 
kena, bahaya terutama bila terjadi ruptur kantung dengan akibat meningitis puru- 
lenta. Gejala urologis berupa enuresis bisa diumal atau noktumal, disebabkan 
gangguan fungsi sfingter uretra. Sering seorang anak dengan keluhan enuresis 
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ditemukan menderita spina bifida okulta. Pada yang Iebih berat dapat terjadi 
inkotinensia urin/alvi. Gejala ortopedi berupa pes kavus, ekuinovarus. 

Manifestasi neurologis berupa gangguan sensibilitas segmental dengan akibat 
ulserasi pada tungkai dan gangguan tropik/ pada gangguan motor bisa ditemukan 
perkembangan tungkai yang terganggu dengan kelemahan yang bersifat lower mo¬ 
tor neuron. Meningomielokel servikal biasanya disertai kelumpuhan lengan, 
tungkai dan otot tubuh. Kelainan yang sering menyertai spina bifida ialah malfor- 
masi Arnold Chiari, yaitu menurunkan serebelum atau jaringan medula oblongata 
ke arah interior melalui foramen magnum ke dałam kanalis medula spinalis, dise- 
babkan fiksasi konus medula pada tempat spina bifida. Kadang-kadang disertai 
hidrosefalus yang progresif. 


Pengobatan 

Spina bifida okulta tanpa gangguan neurologis tidak memerlukan tindakan. Pem- 
bedahan dilakukan secepatnya pada spina bifida yang tidak tertutup kulit, sebai- 
knya dałam minggu pertama setelah lahir. Kadang-kadang sebagai akibat eksisi 
meningokel terjadi hidrosefalus sementara atau menetap, karena permukaan ab- 
sorpsi CSS yang berkurang. 

Prognosis 

Tergantung jaringan yang terkena. 

Kranioskisis 

Pada masa embrio oleh sebab yang tidak jelas tuba neuralis tidak menutup pada 
ujung kranial, sehingga massa łunak meningen, jaringan otak atau ruangan ven- 
trikel otak menonjol melalui celah tulang pada tengkorak atau tulang servikal. Di- 
dapatkan terbanyak di daerah oksipita! yang kantungnya berisi jaringan yang 
berasal dari fosa posterior/ terutama atap ventrikel IV, kadang-kadang atap ven- 
trikel III menonjol ke luar. Kadang-kadang kantung menonjol melalui celah tulang 
pada tulang kribrosa ke dałam rongga hidung atau menonjol ke dałam ruang orbita 
melalui celah di atap orbita. 

Pembaglan 

1. Kranium bifida okulta 

2. Meningokel kranial Hemiasi jaringan meningen 

3. Ensefalomeningokel hemiasi leptomeningen, cairan dan jaringan serebrum atau 
serebelum 

4. Ensefalosistokel Kantung terdiri dari jaringan saraf, di dalamnya ikut sebagian 
ventrikel tanpa cairan di luar kantung tersebut 
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5. Ensefalosistomeningokel Kecuali jaringan saraf dan rongga ventrikel, terdapat 
cairan di iuamya 

6. Anensefali Merupakan kelainan terberat Kulit, kalvarium dan duramater ter- 
buka sehingga jaringan otak tidak terlindung. Biasanya disertai kerusakan hebat 
jaringan otak akibat tekanan dari luar 

Gambaran Klinis 

Besar dan Iokalisasi ensefalokel dapat berbeda-beda. Biasanya pada garis tengah, 
terbanyak di daerah oksipital. Bila penonjolan ke dałam rongga hidung, akan terda¬ 
pat manifestasi menyerupai polip atau rinorea cairan serebrospinal. Dapat menon- 
jol ke dałam orbita dan menyebabkan eksoftalmus. Kadang-kadang penonjolan 
dengan pedunkulus atau diliputi kulit normal di atasnya, diliputi rambut atau dili- 
puti membran. Gejala-gejala neurologis bergantung kepada jaringan saraf yang 
terkena, dapat disertai mikrosefali, retardasi mental dan motor, kejang atau gang- 
guan visus karena kerusakan lobus oksipital. 

Diagnosis 

Berdasarkan gambaran klinis, foto Rontgen untuk mengetahui Iokalisasi secara te- 
pat, transiluminasi kantung untuk mengetahui jaringan yang masuk ke dalamnya 
dan pneumografi untuk melengkapi pemeriksaan. 

Pengobatan 

Tindakan operatif dilakukan dengan eksisi kantung untuk mencegah ruptura den¬ 
gan bahaya meningitis, biasanya dilakukan sedini mungkin pada hari-hari pertama 
setelah Iahir. Tindakan operatif kedaruratan harus dilakukan bila terjadi kebocoran 
cairan serebrospinal atau bila defek tidak terbungkus oleh kulit. Kranioskisis tanpa 
hemiasi atau kranium bifida okulta dan anensefali tidak memerlukan pembedahan. 

Pada anensefali biasanya kemungkinan untuk hidup kecil sekali. Komplikasi ek¬ 
sisi meningen seperti pada operasi spina bifida ialah terjadinya hidrosefalus 
pascabedah. 


Prognosis 

Bergantung kepada luas jaringan yang terkena. Pada meningokel kranial dan ense- 
falomeningokel dengan pembedahan biasanya prognosis baik. Ensefalosistokel, 
ensefalosistomeningokel dan anensefali biasanya inoparabel atau prognosis buruk. 
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Kraniostenosis (Kraniosinostosis) 

Kełainan bentuk tengkorak yang disebabkan oleh penutupan sutura kranialis sebe- 
łum waktunya dengan tekanan terhadap jaringan otak dan orbita, sebagai akibat 
terhalangnya ekspansi jaringan otak yang tumbuh. Bila salah satu sutura kranialis 
menutup sebelum waktunya, jaringan otak akan tumbuh dengan cepat pada 
bidang yang tegak lurus dengan sutura tersebut. 


Etiologi 

Tidak diketahui. 

Pembagian 

Terdapat beberapa jenis, yaitu: 

1. Skafosefalik. Mcrupakan jenis yang terbanyak ditemukan. Sinostosis dini dari- 
pada sutura sagitalis dengan akibat diameter antero-posterior bertambah dan 
kepala sempit 

2. Brakisefalik. Sinostosis sutura koronaria dan lambdoidea. Jaringan otak tum¬ 
buh transversal, kepala lebar 

3. Oksisefalik. Sinostosis sutura sagitalis dan sutura koronaria, kadang-kadang 
disertai sinostosis sutura lain. Jaringan otak tidak dapat tumbuh ke arah trans- 
versal dan antero-posterior, akan tetapi tumbuh ke atas secara vcrtikcl dengan 
bentuk dahi tinggi. Jenis terbanyak memberikan gejala penekanan 

4. Penyakft Crouzon. Sinostosis terjadi sebelum waktunya dari sutura kranialis 
dan tulang muka, biasanya sutura koronaria, maksila dan zigomatikus. Bentuk 
muka lebar, kedua mata terletak berjauhan dan menonjol, maksila kecil dan ter¬ 
dapat prognatia karena mandibula normal 

5. Plagiosefaiik. Sinostosis dini hanya pada sebagian suatu sutura, terbanyak pada 
sebagian sutura koronaria dengan akibat kepala asimetris tanpa gejala tekanan 

6. Trigosefalik. Sinostosis dini sutura metopik tulang frontal dengan akibat pe- 
nonjolan segitiga di daerah frontal 

Gambaran Klinis 

Sinostosis biasanya terjadi pranatal, dan diketahui setelah dilahirkan. Perubahan 
bentuk tengkorak disebabkan ekspansi jaringan otak yang tumbuh terhalang oleh 
penutupan sutura. Pada stadium permulaan perubahan bentuk merupakan kom- 
pensasi untuk mencegah tekanan intrakranial yang meninggi. Pada brakisefałi dan 
skafosefali keadaan kompensasi ini bisa berlangsung lama sampai berbulan-bulan, 
namun pada oksisefali tekanan intrakranial yang meninggi akan teriihat iritabilitas, 
muntah, eksoftalmus akibat tekanan pada orbita, retardasi mental dan motor ke- 
jang. Gangguan visus dapat terjadi akibat tertariknya N.II atau sebagai akibat pa- 
piłedema N.II karena tekanan intrakranial yang meninggi. 
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Diagnosis 

Berdasarkan gambaran klinis dan foto Rontgen tengkorak. 

Pengobatan 

Tindakan pembedahan dengan membuat lubang sayatan yang sejajar dengan su- 
tura yang menutup. Tindakan pembedahan bertujuan untuk: 

• memungkinkan pertumbuhan otak yang normal 

• mencegah dan mengatasi tekanan intrakranial yang meninggi 

• mencegah gangguan fungsi penglihatan dan pendengaran 

• memperbaiki bentuk kepala dan wajah (kosmetik) 

Prognosis 

Makin banyak terjadinya sinostosis, makin buruk prognosisnya. 

Mikrosefali 

Tidak tumbuhnya jaringan otak dengan manifestasi retardasi, ukuran lingkar 
kepala kurang da.ri .2 deyiąsi standar nilai baku yang sesuai dengan usia, jenis kela- 
min dan rasnya, walaupun bentuknya masih normal. Secara patologis terdapat 
kelainan seperti hipoplasia serebri, pakigiria, mikrogiria, porensefali, atrofi serebri 
dan sebagainya. : 


Etiologi 

1. Genetik 

2. Didapat, yaitu dapat disebabkan: 

• Antenatal pada morbili, penyinaran, sifilis, toksoplasma, kelainan sirkulasi 
darah janin atau tidak diketahui penyebabnya 

• Intranata! akibat perdarahan atau anoksia 

• Pascanatal dini setelah ensefalitis, trauma kepala dan sebagainya 


Gambaran Klinis ** 

Kepala lebih kecil daripada normal, sekunder akibat jaringan otak yang tidak tum- 
buh. Sutura kraniaiis menutup sebelum waktunya, kadang-kadang ubun-ubun be- 
sar terbuka dan kecii. Didapatkan retardasi mental. Mungkin didapatkan pula 
gejala motor berupa diplegia spastik, hemiplegia dan sebagainya. Terlambat bicara 
dan kadang-kadang didapatkan kejang. 
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Diagnosis 

Berdasarkan atas gambaran klinis dan radiologis 


Diagnosis Banding 

Kraniosinostosis. 

Pengobatan 

Simtomatik. Untuk kejang diberi antikonvulsan. Selanjutnya dilakukan fisioterapi, 
speech therapy dan sebagainya. 
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Aberasi Kromosom 


Sri’ Indayati Soewarjo 


Gen merupakan suatu bahan yang membawa sifat yang diwariskan di dałam sel 
germinal. Sintesis bahan yang mengatur metabolisme sel diatur oleh gen tersebut, 
sehingga sifat-sifat yang diwariskan dapat bermanifestasi dałam sel somatik. Pe- 
rubahan dałam kuantitas atau kualitas gen dapat menyebabkan terjadinya su a tu 
kelainan fenotipe. 

Kromosom terdiri dari untaian gen dałam jumlah tertentu. Setiap sel hidup pada 
manusia yang normal mengandung 46 kromosom, yaitu 23 kromosom berasal dari 
ibu dan 23 kromosom berasal dari ayah. Kromosom-kromosom tersebut meru¬ 
pakan 23 pasang kromosom, tiap-tiap pasang berbeda ukuran dan bentuknya. Di- 
mulai dengan yang paling besar, berturut-turut kromosom tersebut diberi nomor 
dari 1 sampai 23. Duapuluh dua pasangan pertama disebut autosom dan pasangan 
ke 23 disebut gonosom atau kromosom seks yang terdiri dari kromosom X dan Y. 

Kelainan fenotipe dapat terjadi bila gen normal menjadi berlebih atau berkurang 
ołeh karena aberasi kromosom akibat kelainan jumlah ataupun struktur kromosom. 
Sekitar 10% dari hasil konsepsi mempunyai kelainan kromosom. Janin dengan 
aberasi kromosom berat akan mengalami abortus atau lahir mad, dan janin dengan 
aberasi kromosom ringan dapat bertahan sampai akhir kehamilan dan lahir hidup. 
Sembilan puluh persen janin yang mengalami aberasi kromosom akan meninggal 
dałam kandungan. Angka kejadian kelainan kromosom pada janin usia kehamilan 
16-18 minggu lebih dnggi dibanding neonatus. Lima puluh sampai enam puluh 
persen janin yang mengalami abortus mempunyai kromosom aberasi. Pada neona¬ 
tus insidens aberasi kromosom berkisar ar\tara 0,5-1%, dan 0,3% merupakan aberasi 
kromosom seks dan 0,2% merupakan aberasi autosom. 

• Diagnosis dini aberasi kromosom sangat penting karena berkaitan dengan man- 
faat besar yang didapat dari intervensi dini dan konseling genetik. 

Mengenai aberasi kromosom, berturut-turut akan dibahas mengenai: 

I. Patomekanisme aberasi kromosom 

II. Penyebab aberasi kromosom 
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III. Manifestasi klinis aberasi kromosom 

IV. Diagnosis aberasi kromosom 

V. Tata laksana 

VI. Sindrom-sindrom aberasi kfomosom yang sering ditemukan 


A. Aberasi autosom terdiri dari: 

1. Sindrom Down (Trisomi 21) 

2. Sindrom Edward (Trisomi 18) 

3. Sindrom Patau (Trisomi 13) 

4. Sindrom Kucing menangis atau cat-likc crj (5p-) 

B. Aberasi kromosom seks terdiri dari: 

1. Sindrom Klinefelter(XXY) 

2. Sindrom Turner (XO) 

3. Sindrom Fragil X 

Patomekanisme Aberasi Kromosom 

Aberasi kromosom adalah suatu perubahan pada kromosom atau segrnen kromo¬ 
som berupa perubahan struktur (aberasi struktur) atau perubahan jumlah kromo¬ 
som (aberasi numerik). Penyimpangan dapat terjadi selamą proses mciosis I atau 
meiosis II pada waktu pembentukan gamet atau selama proses mitosis pada zigot 
atau sel soma. 

Aberasi Numerik 

Pada manusia jumlah kromosom sel gamet 23 disebut haploid (n) dan sel zigot 46 
disebut diploid (2n). Jumlah kromosom yang merupakan kelipatan n disebut 
euploid dan poliploid adalah kelipatan dari n selain diploid. Jumlah kromosom 
yang bukan kelipatan n disebut aneuploid. Pada sel gamet (sperma atau ovum), 
nullisomi (n-1) berarti tidak adanya 1 kromosom dan disomi (n+1) menunjukan 
adanya 2 kromosom homolog pada sebuah sel gamet Pada zigot (2n) atau sel soma 
jenis aneuploid yang paling sering ditemukan adalah trisomi, terdapat 3 kromosom 
homolog. Kekurangan 1 kromosom disebut monosomi. 

Aneuploid merupakan manifestasi dari kegagalan proses repiikasi pada waktu 
pemisahan sel anak yang disebut nondisjunction. Misalnya pada spermatogenesis, 
bila nondisjunction terjadi pada meiosis I maka seluruh sel sperma yang berasal dari 
spermatosit primer adalah abnormal yaitu 2 dari 4 sperma akan kelebihan kromo¬ 
som dan sisanya 2 sel sperma lagi kekurangan kromosom. Apabila nondisjunction 
terjadi pada meiosis U akan terdapat separuh jumlah sel sperma abnormal (satu sel 
sperma kekurangan kromosom dan satu lagi kelebihan kromosom) dan separuh 
jumlah sel sperma normal. 





152 Aberasi kromosom 


Nondisjunction yang terjadi pada awal mitosis zigot normal akan menghasilkan 
trisomi dan monosomi, biasanya yang monosomi akan mad atau menghilang. Bila 
nondisjunction terjadi setelah mitosis pertama zigot normal (2n) akan terdapat cam- 
puran sel euploid dan sel aneuploid pada satu individu yang disebut mosaik. Se- 
makin dini mulai terjadinya nondisjunction, semakin banyak jumlah sel aneuploid 
yang terdapat pada individu tersebut. Keadaan mosaik ini dapat terjadi juga 
melalui chromosom lag yaitu sebuah kromosom hilang oleh karena tidak dapat 
masuk ke dałam sel anak, sehingga salah satu sel anak kehilangan/kekurangan se¬ 
buah kromosom dibanding sel anak lainnya. Bila sel asłi adalah euploid maka salah 
satu sel anak adalah monosomi dan sel lain euploid, bila sel asli adalah trisomi 
maka hasilnya adalah sel euploid dan trisomi. Kehilangan kromosom dapat terjadi 
pada setiap pembelahan sel baik meiosis maupun mitosis, dan dapat terjadi pada 
autosom maupun gonosom. 

Aneuploid sebagian besar disebabkan oleh nondisjunction. Semakin tua umur 
ibu, semakin besar kemungkinan terjadi nondisjunction, karena .pada waktu bayi 
perempuan lahir gametogenesis sudah dimulai yaitu ovum sudah berada dałam 
stadium profase meiosis pertama. Dengan bertambah lanjutnya umur ibu semakin 
besar kemungkinan kromosom tidak dapat mengalami pemisahan secara normal. 
Pada laki-laki proses perkembangan spermatosit primer sampai terjadinya sperma 
hanya berlangsung selama lebih kurang 2 bulan. Sełain itu ibu dengan usia lanjut 
kurang mampu menolak embrio aneuploid. 


Aberasi Struktur 

Aberasi struktur dapat berupa delesi, inversi, duplikasi, translokasi dan isokromo- 
som. Terjadi oleh karena adanya penyusunan kembali antara satu atau dua kromo¬ 
som. Apabila kromosom terputus, pada tempat kromosom terputus bagian tersebut 
bersifat lengket sehingga mudah bersatu dengan bagian-bagian lain kromosom di 
sekitamya yang bersifat lengket juga, tapi dapat juga gagal bersatu lagi. 

Delesi terjadi bila kromosom yang terputus pada satu tempat, bagian yang 
terpisah dari centromernya hilang, sehingga terjadi delesi terminal. Keadaan ini 
paling sering ditemukan pada manusia. Apabila kromosom terputus pada kedua 
ujungnya dan bagian yang mempunyai sentromer ujungnya bergabung akan terjadi 
kromosom cincin. Inversi terjadi apabila kromosom terputus pada dua tempat dan 
bagian tengah yang terputus mengalami inversi kemudian ketiga bagian tersebut 
bergabung kembali. 

Translokasi adalah keadaan yang terjadi akibat dua atau lebih kromosom non 
homolog terputus pada satu tempat, diikuti oleh penggabungan kembali antara 
bagian-bagian kromosom yang non homolog, sehingga terjadi kombinasi baru. 
Apabila terjadi penggabungan kembali secara lengkap disebut translokasi resipro- 
kal, sehingga tidak ada materi genetik yang hilang, dan keadaan ini disebut translo¬ 
kasi balans. Fenotipe translokasi balans biasanya normal. 
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Apabila 2 buah kromosom akrosentrik kedua lengan pendeknya hilang dan 
kedua lengan panjangnya bergabung menjadi satu kromosom disebut translokasi 
Roberlsonian. Kromosom yang terbentuk akibat bergabungnya kedua lengan 
pendek biasanya tidak dapat bertahan dan akan menghilang. 

Isokromosom terjadi oleh karena pembeiahan kromosom pada sentromer ber- 
langsung abnormal, yaitu tegak lurus pada sumbu panjang kromosom, sehingga 
terbentuk satu kromosom yang terdiri dari 2 lengan panjang dan kromosom !ain 
terdiri dari 2 lengan pendek. Kedua kromosom ini disebut isokromosom. 

Penyebab Aberasi Kromosom 

Meskipun patogenesis aberasi kromosom telah banyak diketahui tetapi penyebab 
aberasi kromosom baru sedikit yang diketahui. Beberapa faktor genetik dan ling- 
kungan merupakan penyebab aberasi kromosom, yaitu radiasi, proses autoimmun, 
infeksi virus, obat-obatan, mutasi gen, gen nondisjunction, dan usia lanjut ibu dan 
ayah. ; 

Manifestasi Klinis Aberasi Kromosom 

Delesi atau duplikasi yang terkecilpun dari kromosom akan melibatkan perubahan 
pada sejumlah besar gen. Karena itu manifestasi klinis aberasi kromosom meliputi 
kelainan pada berbagai macam organ. Pada umumnya manifestasi yang berkaitan 
dengan aberasi kromosom dapat dikelompokkan dałam 5 kelompok, yaitu: 

1. Gangguan fungsi luhur 

2. Berbagai pola dismorfik 

3. Kelainan kongenital pada berbagai organ 

4. Gangguan pertumbuhan inbrauterin atau pascanatal 

5. Kelainan endokrin 

Kelainan tersebut di atas merupakan dasar untuk membuat diagnosis klinis 
aberasi kromosom pada berbagai umur. Meskipun setiap sindrom aberasi kromo¬ 
som mempunyai sejumlah gambaran fenotipe yang sudah dikenal, tetapi beberapa 
dari gambaran fenotipe tersebut tidak spesifik sering dijumpai pada banyak aberasi 
kromosom, dan berada dałam derajat kelainan yang berbeda. Kelima kelompok 
gambaran manifestasi klinis tersebut berlaku untuk aberasi autosom dan gonosom. 


Manifestasi Klinis Aberasi Autosom 
Gangguan Fungsi Luhur 

Hampir semua kelainan yang berhubungan dengan aberasi autosom disertai den¬ 
gan retardasi mental ringan sampai berat Hanya sejumlah kecil aberasi autosom 
disertai IQ normal, misa lny a 18q+, 13q+. Retardasi mental pada aberasi autosom 
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biasanya tidak bersifat progresif. Kesulitan belajar pada aberasi autosom dapat 
disebabkan oleh adanya gangguan berbahasa pada anak-anak tersebuŁ' Gangguan 
perilaku spesifik jarang ditemukan pada aberasi autosom, biasanya tidak menye- 
babkan kelainan psikik yang berat kecuali bila anak berada dałam lingkungan yang 
kurang baik. Beberapa gangguan perilaku spesifik didapatkan pada sindrom du- 
plikasi kromosom 15p berupa kecemasan, hiperaktif, agresif, autistik, dan epilepsi. 

Berbagai Pola Dismorfik 

Dismorfik berkaitan dengan variasi normal dari bentuk dan ukuran berbagai 
bagian tubuh terutama muka, genital dan ekstremitas distal. Biasanya dismorfik ti¬ 
dak mengganggu fungsi organ tersebut tapi hanya mengganggu estetika. 

Kadang dismorfik didapatkan pada neonatus atau bayi normal tapi biasanya ia 
berdiri sendiri (tunggal) tidak multipel. Penting diperhatikan dismorfik pada muka, 
karena the face predicts łhe brain, misal holoprosencefali yang disertai kelainan muka. 
Yang perlu diperhatikan misalnya: 

• ukuran, bentuk dan posisi telinga 

• aksis mata yang tidak horizontal 

• aberasi fissura palpebra 

• ukuran dan bentuk rahang, filtrum dan mandibula yang abnormal 

• leher bersayap (ticck webbingĄjferygium colli) 

• redundant skin 

• jarak kedua pupil, hipertelorism/hipotelorism 

Kelainan Kongenital pada Berbagai Organ 

• Kelainan pada mata berupa mikroftalmia dan koloboma 

• Kelainan pada tiaktus gastrointestinal dan abdomen berupa: 

o celah bibir, celah łangit-langit 
o atresia esofagus dan duodenum 
o fistula trakeoesofagus 
o atresia ani dengan fistula 
o omfalokel 
o malrotasi gaster 

• Kelainan jantung dan pembuluh darah besar. 

• Kelainan ekstremitas berupa kelainaifradius dan uLna 

o heksadaktili 
o edema 

Gangguan Periumbuhan 

Pertumbuhan pada aberasi kromosom dapat berkurang, norma! atau meningkat. 
Pertumbuhan yang terhambat selama intrauterin dan postnatal adalah khas untuk 
beberapa aberasi autosom. 


Sn Indayati Soewarjo 155 


Kelainan Endokrin 

Kebanyakan aberasi autosom disertai dengan terlambatnya pubertas atau tanda pu- 
bertas yang berkurang. Disgenesis gonad atau hipopłasia ovarium didapatkan pada 
beberapa aberasi autosom. 


Manifestasi Klinis Aberasi Gonosom 

Manifestasi sindrom aberasi gonosom (kromosom seks) agak berbeda dengan gam- 
baran sindrom aberasi autosom. 

Pada sindrom aberasi kromosom seks didapatkan gambaran berupa: 

1. Gangguan fungsi luhur, termasuk retardasi mental dan kesulitan belajar, lebih 
jarang ditemukan dibanding dengan aberasi autosom. Retardasi mental bukan 
merupakan gambaran dari sebagian besar aberasi kromosom seks yang tidak 
mengandung kromosom Y, jarang pada 45, X, hanya ringan pada 47, XXX, tapi 
sedang sampai berat pada polisomi dari kromosom X dan Y. Kesulitan belajar 
sering ditemukan pada anak dengan aberasi kromosom seks. Kromosom Y ek¬ 
stra sering berhubungan dengan gangguan tingkah laku. 

2. Berbagai pola dismorfik jarang ditemukan dan tidak spesifik, kecuali pada sin- 
drom Turner (45, X). 

3. Malformasi mayor lebih sedikit ditemukan pada aberasi kromosom seks dari 
pada aberasi autosom. Beberapa malformasi cenderung spesifik, misalnya 
koarktasio aortae pada 45, X , sinostosis.radioulna pada tetrasomi X dan penta- 
somiX. 

4. Hambatan pertumbuhan sering tidak ditemukan pada aberasi yang mempunyai 
kromosom Y dan beberapa aberasi struktural kromosom X dengan fenotipe per- 
empuan kecuali pada 45, X. Pertambahan tinggi badan berlebihan yang sangat 
jarang ditemukan pada aberasi autosom merupakan ciri khas untuk 47, XXX dan 
47, XYY. 

5. Gangguan endokrin merupakan kelainan yang mencolok pada aberasi kromo¬ 
som seks. Pada wanita hampir selalu didapatkan infertilitas pada 45, X tetapi le¬ 
bih jarang didapatkan pada bentuk mosaik dan kelainan struktur kromosom X 
terutama pada delesi segmen Xp. 

Pada laki-laki dengan sindrom Klinefelter nonmosaik dan beberapa aberasi 
struktural kromosom X dan Y adalah infertil, sedangkan pada 47, XYY hanya dite¬ 
mukan penurunan fertilitas. 


Diagnosis 

Evaluasi klinis aberasi kromosom dimulai dengan anamnesis riwayat keluarga 
yang lengkap mengenai riwayat perkawinan, lahir mati, kematian neonatus, retar¬ 
dasi mental yang berat, malformasi dan fertilitas. Juga diperlukan data tentang 
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kehamilan sęka rang dan sebelumnya, teru tama penyakit yang dapat mengarahkan 
akan kemungkinan terjadinya aberasi kromosom, seperti perdarahan, abortus, per- 
tumbuhan intrauterin yang terhambat dan polihidramnion. 

Pada pemeriksaan fisis ditemukan kelainan spesifik yang telah disebutkan yaitu 
gangguan fungsi Iuhur, pola dismorfik, malformasi organ multipel, gangguan per- 
tumbuhan dan kelainan endokrin. Sedangkan untuk diagnosis pasti perlu pemerik¬ 
saan kromosom. 

Pemeriksaan kromosom dapat dilakukan sebagai berikut 

1. Pemeriksaan kromatin seks, biasanya dilakukan dari buccal smear. Jaringan lain 
yang dapat digunakan adalah sel epitel vagina, sel pembungkus akar rambut 
dan sel cairan amnion. Pemeriksaan ini menentukan jumlah Barr-body (kromo¬ 
som X inaktif) dan Y-body dan biasanya hanya digunakan untuk skrining saja. 
Untuk menentukan seks seorang anak sebaiknya dikonfirmasi dengan analisis 
kromosom. 

2. Analisis kromosom untuk menentukan kariotipe. 

3. Untuk analisis rutin biasanya yang diperiksa adalah limfosit dari darah tępi, 
tetapi untuk analisis lebih spesifik dapat dipergunakan sel somatik lain seperti 
sumsum tulang untuk diagnosis yang cepat, fibroblast kulit untuk diagnosis mo- 
saik dan villi korialis serta sel dari cairan amnion untuk diagnosis prenatal. 

4. Terdapat bermacam cara pewamaan untuk mengidentifikasi kromosom deng¬ 
an ketelitian yangberbeda. 

5. Kromosom biasanya diperiksa pada fasę metafase, pada fasę ini didapatkan 
ukuran kromosom-yang pendek dan tebal sehingga mudah dilihat. 


Tata Lak san a 

Pada umumnya tata laksana kasus dengan sindrom aberasi kromosom terdiri dari 
pengobatan simtomatik, rehabilitasi dan konseling genetik terhadap orangtua atau 
keluarga. Pada keadaan tertentu diperlukan tindakan pembedahan. 

Sindrom Aberasi Kromosom yang Sering Ditemukan 

Sindrom Down *- 

Pada tahun 1866 Langdon Down pertama kali mendeskripsikan suatu tipe spesifik 
dari retardasi mental yang disebut sebagai mongolian idiocy, tetapi karena ada nada 
rasialisme dałam kata tersebut maka kemudian dipergunakan istilah sindrom 
Down atau anomali Down. Pada tahun 1959 Leujene, Gautier dan Turpin menda- 
patkan kelebihan 1 kromosom pada pasień sindrom Down yang merupakan salah 
satu kromosom kelompok G yang kemudian diidentifikasikan sebagai kromosom 
No.21 sehingga sindrom ini kemudian disebut juga sebagai Trisomi 21. Trisomi 21 
merupakan aberasi autosom yang paling sering didapatkan. 
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Insidens 

Trisomi 21 lebih banyak didapatkan pada laki-Iaki dari pada wanita. Insidens sin- 
drom Down berkisar sekitar 1:700 kelahiran hidup dan tidak tergantung etnis, 
sosio-ekonomi maupun intelektualitas^rangtua. Akhir-akhir ini diperkirakan ke- 
jadianna menurun menjadi 1:1000-1:1100 kelahiran hidup karena usaha pencegahan 
kehamilan pada wanita usia ianjut dan diagnosis pranatal trisomi 21 dengan pe- 
meriksaan cairan amnion. Risiko kelahiran bayi dengan sindrom Down meningkat 
dengan meningkatnya usia ibu. Dua dekade yang lalu 50% bayi yang dilahirkan 
dengan sindrom Down berasal dari ibu berumur lebih 35 tahun. Sekitar 25% abor¬ 
tus spontan merupakan trisomi 21 dan 20% fetus dengan trisomi 21 lahir mati. 

Fenotipe 

Manifestasi klinis bervariasi tergantung dari umur dan terdiri dari kelainan kon- 
genital yang multipel yaitu gangguan p>erkembangan sistem saraf, kulit, tulang, 
ligamentum, saluran pencemaan dan hemopoetik. 

Tinggi dan berat badan pasień trisomi 21 biasanya kurang dari rata-rata. Pasień 
sering dilahirkan dengan prematuritas, berat badan lahir rendah, hipotonia dan 
tetap Jloppy sampai berbułan-bulan bahkan bertahun-tahun. 

Wajah pasień trisomi 21 sangat khas dan tidak tergantung ras sehingga wajah 
para pasień mirip satu dengan lainya. Wajahnya tampak datar dengan jembatan 
hidung yang Iebar dan datar. Garis mata cenderung miring ke atas dan terdapat li- 
patan epikantus. Oleh karena maksila kecil dan palatum sempit maka lidah sering 
menjulur ke luar dan banyak fisuranya. Telinga kecil, letak rendah dan ada kelain¬ 
an bentuk. Di leher bagian belakang sering ditemukan lipatan kulit yang berlebih. 
Pada mata didapatkan gambaran Brushfield spot (bintik-bintik yang mengelilingi iris 
akibat berkurangnya stroma), Iensa kabur dan gangguan refraksi mata. Selain itu 
dapat ditemukan nistagmus dan reaksi pupil IambaL Kepala berbentuk brakisefali 
dan kecil disertai fontane! anterior yang besar dan sutura yang lebar pada bayi. 

Jari tangan kelima biasanya melengkung dan pendek (bradiklinodaktili) oleh 
karena hipoplasia midfalanks. Tangan Iebar dan jari tangan pendek dan didapatkan 
garis simian. Terdapat celah yang Iebar antara jari kaki pertama dan kedua. Empat 
puluh persen pasień sindrom Down disertai kelainan jantung dan dapat berupa 
atrioventrikuIar komunis, DSV, DAP, DSA, dan kelainan arteri subklavia. Kelainan 
saluran pencemaan yang ditemukan dapat berupa atresia ani atau anus imperfo- 
rata, Hirschsprung dan atresia duodenum. 

Kelainan kulit bervariasi dan tidak spesifik, dapat berupa hiperkeratosis, alope- 
cia a era ta dan adenoma kelenjar keringat Kelainan sistem pendengaran dapat be¬ 
rupa kelainan bentuk (malformasi) tulang telinga tengah, fiksasi permanen tulang 
stapes dan pemendekan spiral koklearis yang menyebabkan sering terjadinya tuli 
saraf dan peradangan telinga tengah pada sindrom Down. Pada pasień ini. sering 
terjadi tuli konduktif akibat odtis media kronik atau efusi telinga tengah. 
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Pada pemeriksaan radiologis ditemukan pengurangan sudut antara asetabulum 
dan iliaka yang memudahkan terjadinya subluksasio koksae, dan terdapat juga in- 
stabilitas atlantoaksial. Gerakan yang mempeibesar risiko meningkatnya tekanan 
pada leher dan kepala (misalnya senam, loncat indah, berenang gaya kupu-kupu, 
ioncat tinggi, sepakbola) dapat menyebabkan dislokasi atlantoaksial dan dapat 
mengakibatkan paiaplegia atau tetraplegia. Sekitar 10-20% pasień sindrom Down 
mengalami instabilitas atlantoaksial tetapi untunglah hanya sedikit (1-2%) yang 
menimbulkan gejala sehingga memerlukan tindakan operadf. 

Penyebab instabilitas atlantoaksial adalah lemahnya ligamentum di sekitar Cl-2 
dan meningkatnya insidens anomali kongenital atau variasi prosesus odontoid 
pada trisomi 21. 

Dianjurkan untuk melakukan pemeriksaan radiologis pada umur 5 th atau 
umur lebih muda untuk mengetahui adanya instabilitas atlantoaksial terutama un¬ 
tuk mereka yang akan melakukan olahraga. Menurut Commitee on Sport Medicine of 
Ute American Academy of Pediatrie, bila hasilnya normal maka selanjutnya tidak perlu 
dilakukan pemeriksaan foto rutin. Tetapi Pueschel menganggap perlu melakukan 
pemeriksaan berkala setiap 5 tahun oleh karena natural history dari instabilitas at¬ 
lantoaksial pada sindrom Down masih belum jelas. Bila ada keiainan maka pasień 
harus membatasi jenis olahraga yang diikuti untuk mencegah gejala akibat terte- 
kannya medula spinalis. Menurut Davidson karena dislokasi atlantoaksial didahu- 
lui oleh gejala fisis yang sudah terjadi paling sedikit beberapa minggu sebelum 
terjadinya dislokasi, maka pemeriksaan fisis terutama pemeriksaan neurologis lebih 
penting daripada pemeriksaan radiologis untuk menentukan boleh tidaknya 
seorang anak mengikuti olah raga. 

Retardasi mental adalah keiainan yang sering ditemukan pada sindrom Down 
dan bervariasi mulai dari masih dapat dididik sampai yang tidak komunikatif dan 
bedridden. Tidak ada korelasi antara banyaknya keiainan klinis dengan tingkat in- 
telektual. Penyebaran IQ adalah sebagai berikufc 5% anak trisomi dengan IQ dari 50 
sampai 65, 20% dari 35 sampai 50, 45% dari 20 sampai 35 dan 30% untuk kurang 
dari 20. Kebanyakan pasień mempunyai artikulasi yang buruk dan perbendaharaan 
kata yang terbatas. Kurang dari 5% yang dapat membaca, yang mampu menulis le¬ 
bih jarang lagi Penelitian Sharav mendapatkan bahwa terdapat korelasi antara 
pendidikan ibu dengan tingkat intelektual anak trisomi 21. Semakin tinggi pendidi- 
kan ibu semakin tinggi pula tingkat perkembangan mental anaknya. IQ anak dari 
ibu dengan pendidikan tinggi, menengah dan rendah berturut-turut adalah 74,6 ± 
14,9,62,9 + 14,6, dan 58,8 + 12. 

Pemeriksaan perkembangan motor, adaptif dan sosialisasi sebelum umur satu 
tahun menunjukkan adanya keterlambatan perkembangan. Pemeriksaan dengan 
skala Denver menunjukkan bahwa keterlambatan pada umur 6 bulan berkorelasi 
dengan derajat retardasi mental pada umur 4 tahun. Walaupun kebanyakan anak 
trisomi 21 merupakan anak yang patuh dan periang, tetapi beberapa di antaranya 
memperlihatkan tingkah laku yang sulit diatasi seperti hiperaktif atau pemarah. 
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Pemeriksaan neurologis pada neonatus sering mendapatkan bayi yang apatik 
dan kesulitan minum. Sering didapatkan ikterus fisiologis yang memanjang. Bayi 
sangat hipotonia, sendi mudah dan Iuas bidang pergerakannya dan refleksnya 
lambat. 

Dengan bertambahnya maturitas, beberapa kelainan menjadi lebih jelas tetapi 
hipotonia mengurang. Pada umur yang lebih tua retardasi mental menjadi lebih 
jelas dan fissura pada Iidah menjadi lebih nyata. Biasanya anak trisomi 21 adalah 
malandroid, gerakannya Iamban, dan mempunyai unsteady widc-base gaił. 

Kejang pada pasień sindrom Down relatif jarang, berkisar antara 2-9%. Peneli- 
tian Stafstrom mendapatkan bahwa 62% kejang akut pada sindrom Down penye- 
babnya adalah kelainan jantung, asfiksia perinatal, infeksi susunan saraf pusat dan 
trauma kepala. Tipe kejang pada umumnya adalah kejang umum tonik-klonik. 

Penelitian pada trisomi 21 menunjukkan bahwa ada penurunan efisiensi me- 
tabolisme selular secara menyeluruh, juga didapatkan adanya penurunan sistem 
kekebalan dan meningkatnya insidens infeksi dan leukemia Umfoblastik. Pada be¬ 
berapa pasień ditemukan juga adanya gangguan fungsi kelenjar tiroid. Pasień tri¬ 
somi 21 yang panjang umur dengan usia lebih dari 30-40 tahun mengalami proses 
menua yang dipercepat seperti yang ditemukan pada penyakit Alzheimer. 

Neuropatologi 

Berbeda dengan trisomi lain, pada trisomi 21 tidak didapatkan malformasi otak 
yang beraL Yang menonjol adalah adanya perlambatan perkembangan sistem saraf. 
Didapatkan sedikit pengurangan dari berat dan volume otak. 

Pada serebelum selalu didapatkan abnormalitas yang tampaknya berperan pada 
terjadinya hipotonia pada sindrom Down. Girus pada korteks menyerupai girus 
pada masa embrional. Didapatkan pengurangan jumlah cabang dendrit dari neu¬ 
ron piramidal. Pada beberapa daerah serebrum didapatkćm mielinisasi yang ter- 
lambat atau tidak sempuma, akan tetapi tidak terdapat abnormalitas komposisi 
mielin. 

Sitogenotik 

Terdapat 3 jenis kariotipe sindrom Down 3 macam yaitu trisomi 21 bebas, trisomi 
21 translokasi, dan trisomi 21 mosaik. Trisomi 21 bebas didapatkan 3 buah kromo- 
som 21 yang bebas. Ben tuk ini merupakan bentuk yang sering didapatkan (92-94%). 
Aberasi ini berhubungan dengan umur ibu. Meningkatnya insidens dengan ber¬ 
tambahnya umur ibu menunjukkan bahwa trisomi 21 bebas terjadi oleh karena non- 
disjunction selama meiosis oogenesis pada ibu dan juga tidak mampunya ibu usia 
lanjut menolak ovum abnormaL Tetapi penelitian menunjukkan juga bahwa lebih 
dari 1/3 peristiwa non disjunction terjadi selama spermatogenesis. Meningkatnya 
umur ayah dapat diikuti oleh peningkatan insidens sindrom Down meskipun tidak 
sejelas peningkatan insidens karena peningkatan umur ibu. 
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Trisomi 21 translokasi terdapat pada 4-5% kasus. Tipe translokasi biasanya ada- 
Iah translokasi Robertsonian dengan lengan panjang kromosom 21 bergabung den- 
gan kromosom lain, biasanya kromosom 14, 21 atau 22. Peristiwa ini tidak 
berhubungan dengan umur ibu. Meskipun kejadiannya sangat kecil tetapi penting 
mendeteksi kelainan ini karena bentuk trisomi 21 translokasi dapat berulang kem- 
bałi dałam keluarga. 

Pada trisomi 21 mosaik banyaknya sel yang trisomi tergantung dari kapan saat 
terjadinya nondisjunction dari mitosis zigot. Manifestasi klinis dari tipe mosaik ber- 
variasi dari yang fisik dan intelektual normal sampai gambaran khas sindrom 
Down, tergantung dari berapa banyak sel yang abnormal. Penelitian pada trisomi 
21 parsial memberi informasi bahwa segmen distal lengan panjang kromosom 21 
(q22) berkaitan dengan gambaran klinis sindrom Down. Trisomi bagian proksimal 
lengan panjang (qlq21) memberikan fenotipe normal kecuali adanya retardasi men- 
tal ringan. 

Prognosis 

Sekitar 1/3 pasień sindrom Down tidak dapat melewati masa bayi dan separuhnya 
meninggal sebelum usia 5 tahun. Kematian biasanya diakibatkan oleh komplikasi 
kelainan jantung dan infeksi saluran pemapasan. Kejadian leukemia akut pada sin¬ 
drom Down adalah 10-20 kali lebih-besar daripada populasi umum. Walaupun 
rerata umumya pendek namun beberapa dapat mencapai usia 50-60 tahun (< 3%). 

Pada penelitian didapatkan umur pasień yang disertai kelainan jantung adalah 
sebagai berikut: 763% mencapai umur 1 tahun, 61,8% mencapai umur 5 tahun, 
57,1% mencapai umur 10 tahun, 53,1% mencapai umur 20 tahun, 49,9% mencapai 
umur 30 tahun. Sedangkan yang tidak disertai penyakit jantung adalah sebagai 
berikut: 90,7% mencapai umur 1 tahun, 87,2% mencapai umur 5 tahun, 84,9% men¬ 
capai umur 10 tahun, 81,9% mencapai umur 20 tahun, 79,2% mencapai umur 30 
tahun. 

Tata Laksana 

Pada prinsipnya adalah pemberian stimuli sensori-motor terhadap pasień dimulai 
sedini mungkin dan melibatkan berbagai keahlian, pendekatan psikologis terhadap 
keluarga untuk dapat menerima keadaan tersebut dan melibatkan keluarga secara 
aktif dałam program penanganan pasień serta koreksi/perbaikan kelainan 
anatomis yang ada seadekuat mungkin. Selain itu perlu dilakukan konseling ge- 
netik terhadap keluarga dengan risiko tinggi untuk beruiangnya trisomi 21. 

Sindrom Edward (Trisomi 18) 

Pada tahun 1960 Edward dkk melaporkan suatu fenotipe yang disebabkan oleh tri¬ 
somi dari kromosom E yang kemudian diidentifikasi sebagai trisomi 18. 
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Insidens 

Insidens terjadi pada 1: 3500-9000 kelahiran hłdup. Pasień wanita ieblh banyak dite- 
mukan daripada laki-iaki (3:1) karena kematian intrauterin dan perinatal pada 
pasień laki-laki. Trisomi 18 merupakan%isomi autosom kedua paling sering sesu- 
dah trisomi 21. 

Fenotipe 

Dapat terjadi penurunan aktivitas janin di dałam kandungan. Lama masa kehami- 
Ian dapat abnormal, sepertiga pasień mengalami prematuritas dan sepertiga pasień 
mengalami postmaturitas. Kehamilan dapat disertai hidramnion. Berat badan Iahir 
rendah dan gagal tumbuh seteiah lahir sering terjadi. Kelainan lain yang ditemukan 
pada neonatus yaitu apne, jitteńncss dan gangguan minum. 

Bentuk kepala panjang dan sempit, oksiput menonjol, jarang didapat mikrose- 
fali. Telinga letak rendah disertai kelainan bentuk pinna. Pada mata didapatkan 
strabismus dan kekeruhan kornea. Mulut abnormal, kecil dan berbentuk segitiga 
dan sering disertai mikrognati dan lengkung palatum sempit. Bibir atas panjang 
dan filtrum mendatar. Sternum pendek dan puting susu kecil. jari tangan mengepal 
dengan cara yang khas, yaitu jari ketiga dan keempat menggenggam erat pada tela- 
pak tangan dan telunjuk menumpang pada sisi jari ketiga dan jari kelima menum- 
pang pada jari keempat, ibu jari dałam posisi memicu pelatuk (tńgger thumb). Pada 
kaki ditemukan ibu jari kaki pendek dan dorsofleksi, hallux maleus, kalkaneus be- 
sar dan rockcr-botto/n feeł. 

Pelvis kecil dan abduksi tungkai terbatas oleh karena otot dałam keadaan hiper- 
tonia. Dapat ditemukan hernia umbilikalis dan hemia inguinal. Kebanyakan pasień 
disertai kelainan jantung, kelainan ginjał dan genitalia. Kelainan jantung dapat be- 
rupa DSV, DSA atau DAP. Kelainan ginjał dapat beru pa ginjał tapal kuda (7i orsc 
shoe kidney), hidronefrosis, atau kelainan ureter. 

Pada pasień yang bertahan hidup sampai tahun pertama didapatkan kelainan 
neurologis berupa keterlambatan mental dan motor yang berat serta hipertonia. 
Pada beberapa pasień didapatkan paralisis N. VII dan gangguan pendengaran. Da¬ 
pat juga terjadi bangkitan. Skoliosis merupakan kelainan yang sering didapatkan 
pada anak dengan hemivertebrae. 

Marion dkk melakukan penelitian untuk mengembangkan suatu sistem skoring 
untuk mendiagnosis sindroma Edward pada neonatus. Skoring dilakukan dengan 
memberi nilai pada kelainan yang terjadi pada trisomi 18. Nilai 5 untuk kelainan 
yang telah diketahui terjadi pada >50% kasus, nilai 3 untuk kelainan yang terjadi 
pada 10-50% kasus dan nilai 1 untuk kelainan yang diketahui terjadi pada <10% 
kasus (lihat Tabel 1). Skór maksimal adalah 160. Marion mendapatkan bahwa neo¬ 
natus dengan trisomi 18 mempunyai skór >70, sedangkan neonatus tanpa trisomi 
18 mempunyai skór < 60. Sistem ini dapat memberikan informasi yang berguna un¬ 
tuk merencanakan tata laksana sambil menunggu hasil diagnosis yang pasti. 
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Nouropatologi 

Kelainan makroskopik didapatkan pada hampir 50% pasień. Dapat terjadi gang- 
guan perkembangan rhombencephalic yang mengakibatkan malformasi Amold- 
Chiari dengan atau tanpa gangguan neiiral tubę. Dapat terjadi kegagalan penyatuan 
prolabium dan premaksila dan anensefali. 

Kelainan lain dapat berupa hidrosefalus ,porensefali, agenesis korpus kalosum, 
lobus oksipitalis dan N. olfaktorius. Kelainan berupa heterotopia yang luas pada 
serebrum dan serebelum mencakup kurang lebih 80% otak. 

Sitogenetik 

Trisomi 18 yang komplet (didapatkan 3 buah kromosom 18 bebas) terdapat pada 
hampir 80% pasień dan diakibatkan oleh jneiotic nondisjunction pada oogenesis dari 
ibu. Trisomi 18 dapat juga oleh karena orangtua mosaik (10%) dan perubahan 
struktur spontan yaitu translokasi, inversi, isokromosom (10%). 

Mosaik didapatkan pada sekitar 10% pasień. Aneuploid ganda dengan autosom 
lain (13 atau 21) atau kromosom seks didapatkan pada 10% pasień trisomi 18. Tran¬ 
slokasi imbalans jarang ditemukan pada trisomi 18. 

Kemungkinan terjadinya rekurensi dałam keluarga sangat kecil, akan tetapi am-- 
niosentesis pada kehamilan berikutnya sebaiknya dilakukan untuk mengidentifi- 
kasi aberasi kromosom yang dapat terjadi pada 1-2% kehamilan setelah kelahiran 
bayi dengan aberasi kromosom sporadis. 

Prognosis 

Angka harapan hidup rata-rata sekitar 48 hari. Kurang dari 10% pasień dapat 
hidup sampai berusia 1 tahun dan <1% dapat bertahan sampai dekade pertama. 
Peningkatan umur harapan hidup didapatkan pada bentuk mosaik atau pasień 
dengan trisomi parsial. 


Sindrom Patau (Trisomi 13) 

Meskipun gambaran klinis trisomi 13 sudah dideskripsikan oleh Bartolin pada ta¬ 
hun 1657, tetapi Patau dkk pada tahun 1960 yang pertama mełaporkan bahwa 
kelainan ini disebabkan oleh aberasi kromosom. 

Insłdens 

Diperkirakan sekitar 1: 5000-8000 kelahiran hidup. 
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TABEL 8-1. SISTEM SKORING TRISOMI 18 


Gejala 

Niiai 

Gejala 

Nilai 

Umum 

•A 

Aplasia radia! 

i 

Retardasi pertumbuhaa inlrauterin 

5 

Sindaktili jari kaki 

3 



Metafalang ke-5 pendek 

1 

Premaluritas/postmaturilas 

5 

Ektrodaktili 

1 

A. umbilikal tunggal 

5 

Ekuinovanjs 

3 

Kraniofasial 


Rocker-bottom feet 

3 

Kepala 


Oada 


Oksipul menonjol. bifronlal sempit 

5 

Stemum pendek 

5 



Puting susu kedl 

5 

Mikrosefali 

3 

Pecturos excavatun 

1 

Tępi supra orbita hipoplastik 

3 

Bising sistdik 

5 

Mata 


Dekstrokardia 

1 

Fisura palpebra pendek 

5 

Kardiomegali 

5 

Mata miring ke atas/ke bawah 

1 

Abdomen 


Lipatan epikantal 

3 

Hemia (inguinal. umblikal or 
omfalokel) ordiastasis rekti 

3 

Opasifikasi komeal 

3 

Malposed or funnel shaped anus 

3 

Koloboma iris 

1 

Imperforate anus 

1 

Telinga letak rendah. malformasi teiinga 

5 

Eventrasi/hemia of diafragma 

3 

Hidung: alresia koanal 

1 

Sistem genltourinari 


Mulut 


Seks perempuan 

5 

Pembukaan mulut sempit 

5 

Hipoplasia labia minora 

3 

Mikrognatia 

5 

Kriptorkidisme 

3 

Arkus langit-langit sempit 

5 

Laln 


Sumbing bibirfiangit-Jangit 

1 

Hipotonia/hlpertonia 

3 

Tangan dan kakl 

Postur tangan khas 

5 

Pelvis kedl, abduksl panggul terbalas 

3 

Garis interfalang distal tidak ada 

5 

Disłokasi panggul 

1 

Low erch pattem on > 5 fingars 

5 

Anomali vertebral 

1 

Garis Simian 

3 

Meningomielokel 

1 

Hipoplasia kuku 

5 

Skołtosis 

1 

Ibu jarl tangan tidak ada/h ipopl as tik 

3 

TrwiAosltopenla 

1 

Deviasi ulnar/radial 

3 




(Dikutip dengan modifikasi dari Marion, Pedialrics 1988; 113:45-8) 
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Fenotipe 

Pasień trisomi 13 mempunyai kelainan yang lebih berat dibandingkan dengan tri- 
somi 21 dan trisomi 18. Seperti trisomi 18, pada trisomi 13 ditemukan kelainan be¬ 
rat pada hampir semua organ yang menyebabkan kemadan dini. Pertumbuhan 
yang terhambat sangat menonjol pada masa prenatal dan posfcnatal. Pasień yang 
dapat hidup meiewati umur 1 tahun mengalami retardasi mental berat dan gang¬ 
guan motor yang berat. Pada masa bayi dini ditemukan serangan apne, jitlcriness 
dan kesulitan minum. Lena atipikal didapatkan pada 66% pasień. Didnpatkan 
gangguan pendengaran akibat kelainan perkembangan. Pada pasień yang berumur 
panjang ditemukan bermacam-macam perubahan tonus otot. 

Gambaran dismorfik yang penting adalah mikrosefali, aplasi kulit kepala, dahi 
miring atau landai, agenesis alat penciuman eksternus, celah bibir dan atau pala- 
tum. Kelainan mata terdiri dari anoftalmus, katarak, koloboma, mikroftalmia, dis- 
plasia retina. Hemangioma kapiler yang luas di daerah alis dan oksiput. 
mikrognatia, telinga letak rendah disertai kelainan bentuk sering ditemukan. 

Heksadaktili ditemukan pada 60-80% pasień. Sindaktili dan kuku yang sempit 
dan cembung sering didapatkan. Trigger tłiumb dan rocker bolłom fceł lebih ja rang 
ditemukan dari pada trisomi 18. 

Kelainan jantung didapat pada 90% pasień dan kelainan traktus urogenital dida- 
pat pada 80% pasień. Kelainan traktus urogenital dapat berupa ginjal polikistik, 
hidronefrosis, ginjal tapal kuda dan duplikasi ureter. Sering disertai adanya limpa 
asesori. Dapat ditemukan kelainan genitalia, pada laki-laki dapat ditemukan krip- 
torkismus dan pada wanita dapat ditemukan uterus terbagi menjadi 2 bagian. Da¬ 
pat ditemukan kelainan hematologis berupa HbF persisten dan peningkatan 
nukleus dari neutrofil. 

Neuropatologi 

Perubahan neuropatologis tidak spesifik tetapi sangat berat. Berbagai tingkat holo- 
prosensefali ditemukan pada S0% bayi trisomi 13. Penyatuan lobus frontalis disertai 
ventrikeł tunggal sering didapatkan. Tidak ditemukan nervus dan bulbus olfakto- 
rius. Kelainan pada serebelum, korpus kalosum dan hidrosefalus didapatkan 
berturut-turut pada 28%, 22% dan 15% pasień. 

Dapat ditemukan agiria, heterotopia yang luas di substansia alba subkorteks 
dan serebelum, dan tidak adanya traktus kortikospinalis. Banyak ditemukan 
kelainan pada nervus kranialis, pembuluh darah intrakranial, dan leptomeningen. 
Gangguan pada sistem otot-otot skelet juga banyak ditemukan. 

Sitogenetik 

Delapan puluh persen pasień mempunyai jumlah kromosom 47 dengan ekstra .kro¬ 
mosom 13 (komplet), orang tuanya tidak menunjukkan kelainan kromosom. Seperti 
trisomi primer yang lain, peningkatan umur ibu meningkatkan kejadian. Hampir 
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20% bayi memiliki 46 kromosom tetapi disertai translokasi. Translokasi dapat ter- 
jadi dc novo atau diturunkan dari orangtua yang karier. Translokasi yang terjadi bi- 
asanya tipe Robertsonian dan mengenai kromosom no 13 dan 14. Beberapa bayi 
mempunyai gambaran klinis trisomi 13 tetapi mempunyai kariotipe normal. Be¬ 
berapa pasień merupakan trisomi 13 moeaik. 


Prognosis 

Sctengah dari pasień trisomi 13 meninggal dałam 2 bulan pertama kehidupan, 70% 
meninggal dałam 3 bulan pertama dan 95% dałam 3 tahun pertama kehidupan. 


Tata Laksana 

Tidak ada pengobatan yang definitif dan spesifik untuk trisomi 13. Kesulitan 
pengelolaan berhubungan dengan adanya anomali muka, kesulitan pemberian 
makanan, bengkitan lena atipikal dan retardasi mental berat. 


Sindrom Kucing Menangis 

Sindrom kucing menangis merupakan sałah satu sindrom yang sangat dikenal dan 
dideskripsikan pertama kali olch Lejeune. Diberi nama demikian karena tangis bayi 
yang terkena terdengar lemah dan mełengking menyerupai suara anak kucing 
mengeong. 

Insidens 

lnsidens berkisar antara 1: 20.000 sampai 1: 50.000 kelahiran hidup. Delesi 5p rcłatif 
merupakan penyebab yang sering dari retardasi mental berat. Satu persen dari 
pasień dengan IQ < 35 merupakan sindrom kucing menangis. 

Fenotipe 

Manifestasi klinis yang mencolok seialu ditemukan pada bayi-bayi yang dapat ber- 
tahan hidup berupa retardasi mental berat dan tangis lemah seperti anak kucing 
mengeong. Tangis yang aneh ini disebabkan oleh larings yang kecil, sempit dan 
hipoplastik. Dapat disertai stTidor dan laringomalasia. Tangis yang aneh ini tidak 
jelas lagi setelah berumur beberapa minggu atau beberapa bulan. Kualitas suara 
pasień yang lebih tua biasanya aneh. 

Dismorfik kepala dan wajah khas dan terdiri dari garis mata miring ke bawah 
(antimongoloid), mikrognatia, muka bułat dan mikrosefali. Meskipun pasień tam- 
pak mempunyai jarak mata yang jauh atau pangkal hidung yang lebar, tetapi 
hipertelorisme mumi jarang didapatkan. Pada mata dapat ditemukan strabismus, 
astigmadsme dan ptosis. Perkembangan psikomotor sangat terlambat dan disertai 
hipotonia atau hipertonia. Pada pasień yang lebih tua didapatkan gangguan upper 
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motor neuron, waddling gait, pes planus, skoliosis dan perkembangan otot yang jelek. 
Biasanya disertai adanya bangkitan. 

Kebanyakan bayi adalah kecil untuk masa kehamilan dan gagal tumbuh, be- 
berapa pasień berat dan panjangnya normal. Saat mulainya dan perkembangan pu- 
bertas pada laki-laki dan perempuan normal. Dua puluh persen pasień disertai 
kelainan jantung dan kadang-kadang ditemukan malformasi traktus gastrointesti- 
nalis dan susunan saraf. Pada tangan ditemukan garis Simian bilateral dan jari ta- 
ngan ke-5 terdiri dari 2 falangs. 

Sitogenetik 

Kelainan sindrom kucing menangis berkaitan dengan hilangnya pita 5pl5. Se- 
berapa banyak dari 5p yang mengalami delesi yang menyebabkan timbulnya feno- 
tipe sindrom kucing menangis bervariasi dari hampir seluruh lengan pendek 
sampai hanya sebagian kecil sekitar 4-8% dari seluruh lengan pendek. Bagian ten- 
gah 5pl5 harus mengalami delesi supaya timbul gejala khas sindrom kucing 
menangis. Usia lanjut ibu tidak berperan untuk timbulnya sindrom ini. Terben- 
tuknya kromosom cincin, delesi terminal atau interstidal, translokasi imbalans 
akibat kelainan turunan atau de novo merupakan penyebab utama kehilangan ma- 
teri kromosom. Sekitar 85% kasus sporadik. 

Neuropatologi 

Sedikit data neuropatologis yang ada mengenai sindrom ini, kelainan yang telah 
ditemukan berupa kelainan mikroskopik yaitu heterotopia sel neuron atau 
mikrodisplasia. 

Prognosis 

Tidak ada data mengenai mortalitas sindrom kucing menangis, tetapi umur hara- 
pan hidup lebih panjang daripada trisomi autosom lain. Adanya kelainan jantung 
dan kesulitan makan mengurangi umur harapan hidup. 

Tata Laksana 

Pengelolaan sindrom kucing menangis ditujukan kepada gejala dan keluhan yang 
ada. Sering didapatkan infeksi traktus respiratorius, otitis media dan keluhan oleh 
karena anomali traktus gastrointestinal. 

Sindrom Klinefelter (XXY) 

Sindrom Klinefelter pertama kali ditemukan oleh Klinefelter dkk. Jacob dan Strong 
merupakan orang pertama yang melaporkan kariotipe XXY. Sindrom ini ditemukan 
pada lelaki dan gambaran klinis yang khas biasanya baru tampak jelas setelah 
pubertas. 
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Insidens 

Insidens bervariasi antara 1: 500-1: 2000 pada neonatus laki-laki. Insidens mening- 
kat menjadi 1: 260 pada laki-laki dengan tinggi badan di atas 183 cm. 1% pada laki- 
laki dengan kelainan jiwa dan 3% pada^aki-laki infertil. 

Fenotipe 

Sindrom Klinefelter (XXY) mempunyai sedikit gambaran klinis yang karakteristik. 
Fenotipe yang khas sering baru tampak pada saat pubertas atau post pubertas dan 
terdiri dari testis yang sangatkecil (1/3 dariukuran testis normal), disgenesis testis 
dan dcfisiensi hormon androgen (hipogonad) yang menyebabkan azoospermi dan 
sterilitas. tetapi ukuran penis dan skrotum biasanya normal. 

landa lain tetapi tidak selalu didapatkan adalah ginekomastia (50% pasień) dan 
perkembangan tanda seksual sekunder terlambat. Gambaran eunukoid menjadi 
menonjol yaitn rambut muka dan badan jarang, panggul lebar, otot hipotrofi dan 
penurunan libido dan potensi. 

Perawakan pasień Klinefelter biasanya lebih tinggi dari laki-laki normal, 
langsing, ekstremitas bawah lebih panjang, kaki dan tangan besar. Bila tidak men- 
dapat pengobatan pasień cenderung menjadi gemuk pada saat dewasa. 

Kelainan lain yang sering ditemukan adalah kluaodaktili jari- tangan ke-5. 
Kadang-kadang pada beberapa pasień ditemukan kriptorkidismus dan atau 
hipospadia. Di samping insufisiensi gonad dapat juga ditemukan disfungsi hormon 
kelenjar tiroid, hipotalamus, hipofisis dan pankreas.. 

Kebanyakan pasień Klinefelter mempunyai IQ normal dan dapat hidup ber- 
masyarakat dengan baik dan beberapa dapat mencapai tingkat universitas, tetapi 
sebagian mengalami retardasi mental yang tidak berat disertai kecenderungan 
mempunyai masalah emosi dan sosial yang memperburuk keadaan mereka, se- 
hingga mereka dimasukkan dałam institusi untuk gangguan jiwa atau sebagai 
tahanan. 

Antara 25-30% Klinefelter XXY mengalami retardasi mental atau kelainan kogni- 
tif yang tidak begitu berat. Penelitian menunjukkan bahwa penurunan IQ verbal le¬ 
bih banyak dibanding IQ pcrformans. 

Kesulitan belajar, gangguan berbicara dan bahasa, gagap dan tingkah laku anti- 
sosial seperti agresif dapat ditemukan pada masa anak dan remaja. Kelainan ting¬ 
kah laku atau gangguan psikiatrik sering sudah tampak sebelum tanda kelainan 
perkembangan seksual muncul. 

Fenotipe dewasa dengan mosaik tergantung dari berapa banyak proporsi sel 
yang mengalami aberasi kromosom. Pada umumnya pasień dengan kelainan mo¬ 
saik mempunyai fenotipe yang lebih ringan. Diagnosis Klinefelter jarang dibuat se¬ 
belum pubertas oieh karena sedikitnya gambaran klinis pada masa anak-anak. Oleh 
karena kelainan tingkah laku atau gangguan psikiatrik sering sudah tampak jauh 
sebelum ada kelainan perkembangan seksual, maka pada anak-anak dengan 
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retardasi mental, kesulitan belajar, kelainan psikososial sebaiknya difikirkan ke- 
mungkinan sindrom Klinefelter. 

Pada suatu penelitian prospektif pada sekelompok anak yang telah diidentifi- 
kasi mempunyai kariotipe 47, XXY pada waktu lahir didapatkan bahwa selama 5 
tahun pertama kehidupan hanya didapat deviasi ringan dari normal. Tidak ada 
yang menunjukkan kelainan psikik yang jelas, gangguan intelektual maupun 
emosi. Beberapa pasień diketahui kurang aktif, fungsi motor kurang baik dan 
perkembangan bahasa terlambat. 

Pada pasień dengan varian Klinefelter, bila jumlah kromosom X makin banyak 
maka makin berat manifestasi klinisnya, misalnya dismorfisme lebih menonjol, 
gangguan perkembangan seksual dan retardasi mental berat. Dismorfisme dapat 
berupa makrosefali, kelainan mata (ashgmatisma, miopia berat, koloboma iris, kor- 
oideus dan uvea; aniridia bilateral) dan kelainan skełet (klinodaktili dan brakimeso- 
falang jari tangan 5, koksa valga, deformitas jari kaki). 

Pasień dengan 49, XXXXY semuanya menunjukkan retardasi mental berat, 
kelainan tulang panggul dan kaki. Pada mukanya didapatkan hidung pesek dan le- 
bar, mulut lebar, jarak kedua mata lebar dan kelainan bentuk telinga. 

Sitogenetik 

Kariotipe yang sering ditemukan adalah 47,XXY (82%). Varian Klinefelter mempun-. 
yai kariotipe yang berbeda dari 47, XXY, misalnya 48, XXXY; 48, XXYY; 49, XXXXY; 
49,XXXYY; 50, XXXXYY. Sepuluh sampai limabelas persen pasień Klinefelter adalah 
bentuk mosaik, misal 46, XY/ 47, XXY (7-10% pasień Klinefelter), 46, XY/ 48, XXYY. 

Aberasi kromosom terjadi oleli karena nondisjunction kromosom X pada fasę 
meiosis gametogenesis pada ibu atau ayah. Usia lanjut ibu sering merupakan faktor 
penting untuk terjadinya meiotic nondisjunction saat gametogenesis, umur ayah ti¬ 
dak berperan. Penelitian menunjukkan bahwa 67% nondisjunction terjadi pada ibu 
pasień XXY dan 33% terjadi pada ayah. Umur rata-rata ibu pasień XXY tidak terlalu 
tua yaitu 32 tahun. 


Tata Laksana 

Respons yang baik didapat dengan pemberian testosteron dan sebaiknya dimulai 
beberapa saat sebelum pubertas atau pada saat pubertas. Meskipun sterilitas tidak 
dapat dipengaruhi tetapi testosteron merrfpunyai pengaruh positif terhadap per- 
tumbuhan organ seks, rambut tubuh, otot dan suara menjadi lebih dałam. Semua 
perbaikan ini mengakibatkan peningkatan status emosi, intelektual dan sosialnya. 

Tindakan operasi untuk memperbaiki ginekomastia dapat membantu menghi- 
langkan stress psikologis. Pada kasus yang ditemukan dini, lingkungan keluarga 
yang baik serta lingkungan yang dapat memberi stimulasi sangat diperlukan. Den¬ 
gan mengoptimasikan seluruh faktor ini diharapkan meningkatkan perkembangan 
mental dan emosinya seoptimum mungkin. 


Sri Indayati Soewarjo 169 


Sindrom Turner 

Pada tahun 1938 Henry Turner pertama kałi menemukan suatu sindrom pada re- 
maja perempuan yang terdiri dari seksual infantil (payudara dan tanda seksual 
sekunder lain tidak tumbuh, tidak jnenstruasi dan steril), perawakan tubuh 
pendek, leher bersayap dan cubitus valgus (iengan bawah dengan badan memben- 
tuk suclut lebih bcsar dari normal dan mengarah keluar bila telapak tangan 
menghadap ke depan). Pada tahun 1959 Ford menemukan kelainan sitogenetik sin¬ 
drom Turner yaitu kromosom X yang kedua hilang atau abnormal strukturnya. 

Insidens 

Insidens sindrom Turner adalah 1: 2500-10.000 kelahiran hidup anak perempuan. 
Kariotipe 45, XO adalah sangat letal dan merupakan kariotipe yang paling sering 
dilemukan pada janin yang mengaiami abortus spontan yaitu 10-15% dari seluruh 
abortus. Satu setengah persen dari seluruh konsepsi mempunyai kariotipe 45, XO, 
tetapi 95% mengaiami abortus spontan. Hanya sebagian keril yang bertahan hidup, 
mungkin karena masih ada sebagiań kecil sel normal meskipun tidak terdeteksi. 

Fenotipe 

Fcnotipe sindrom 45,XO terdiri dari berbagai kelainan yaitu kelainan somatik (poli- 
malformasi dan dismorfik) dan disgenesis ovarium. Retardasi mental biasanya ti¬ 
dak ditemukan. Dahulu diagnosis sindrom ini biasanya ditegakkan pada waktu 
pubertas yaitu saat terjadi kegagalan pematangan seksual. Sekarang banyak pasień 
sindrom Turner dideteksi saat łahir berdasarkan kelainan somatik yaitu limfedema 
dorsum pedis, jaringan kulit berlebihan cutis laxa di leher bagian belakang, berat 
badan lahir rendah dan panjang badan kurang dari normal. 

Manifestasi klinis lain selama masa anak terdiri dari garis rambut di belakang 
kepala rendah, lipatan epikantus, telinga panjang dan letak rendah, mikrognati, 
dada lebar dan jarak kedua puting susu jauh, cubitus valgus dan hipoplasia kuku. 

Penyakit jantung bawaan terutama coarctatio aortae ditemukan pada 25% pasień. 
Kelainan ginjal ditemukan pada sekitar sepertiga pasień dan dapat berupa ginjal Ła¬ 
pał kuda atau ginjal hanya satu buah. Perdarahan usus oleh karena haemangioma 
kongenital, venou$ectasia dan telangiektasia ditemukan pada 7% pasień dan dapat 
terjadi pada semua usia. 

Perawakan tubuh pendek dengan proporsi yang masih normal merupakan 
kelainan yang selalu didapatkan pada w ani ta dengan sindrom Turner, kelainan ini 
dapat hanya disertai sedikit manifestasi klinis lain. Pada prepubertas didapatkan 
perawakan tubuh pendek dengan atau tanpa disertai kelainan somatik lain, misal- 
nya leher bersayap, batas rambut di kepala posterior rendah, cubitus valgus dan nt- 
vus pigmentosa. Limfedema dorsum pedis menghilang pada masa bayi atau anak. 
Pada pubertas dan postpubertas tidak ditemukan tanda pematangan seksuaL Dis¬ 
genesis ovarium ditandai oleh adanya gonad infertil yang mengandung sedikit 
germ celi dan sedikit jaringan yang dapat menghasilkan hormon. 
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Pemeriksaan ovarium dengan ultrasonograf mendapatkan bahwa pada 4 tahun 
pertama kehidupan ovarium kecil tetapi nonstreak pada separuh pasień, antara 
umur 4-10 tahun ovarium tampak seperti streak pada 90% pasień. Tinggi badan 
rata-rata 143 cm (132-155 cm). Nevus pigmentosa pada kulit menjadi lebih jelas 
dengan bertambahnya umur. 

IQ verbal sindrom Turner biasanya normal tapi mempunyai tendensi penu- 
runan IQ nonverbaI yaitu sekitar 10 angka di bawah rata-rata, oleh karena gang- 
guan persepsi dan defisit koordinasi visual-motor. Gangguan persepsi ini 
mengakibatkan pasień mengalami kesulitan dałam menggambar bentuk, geometri 
dan berhitung. Gangguan persepsi berbentuk disgnosia arah, disgnosia bentuk dan 
ruang dan kemampuan berhitung yang ku rang merupakan akibat gangguan 
perkembangan lobus parietał. Gangguan persepsi tersebut mendasari terjadinya ke¬ 
sulitan belajar pada sindrom Turner. Tuli saraf didapatkan pada 50% pasień sin¬ 
drom Turner dan dapat timbul sejak lahir atau kemudian hari. Selain itu dapat 
didapatkan gangguan pengecap dan penciuman. 

Kelainan yang tersebut di atas merupakan manifestasi dari monosomi X. Pasień 
dengan mosaik atau hanya sebagian dari salah satu kromosom X hilang (aberasi 
struktur) (Xp atau Xq hilang atau x-isokromosom X) biasanya mempunyai kelainan 
klinis yang lebih ringan. Xq lebih berkaitan dengan fungsi scksual (gonad) dan Xp 
lebih berkaitan dengan keadaan perawakan tubuh dan kelainan multipeł lain dari 
sindrom Turner. Pasień dengan delesi lengan panjang kromosom X tidak menunju- 
kan perawakan pendek atau kelainan multipeł lain dari sindrom Turner, tetapi 
pasień tersebut infertil dan gonad tidak berkembang. 

Sitogenetik 

Tujuh puluh lima persen penyebab aberasi kromosom adalah noiidisjuncłion pada 
ayah, 10% karena kromosom X hilang pada awal mitosis zigot. Usia ibu atau ayah 
tidak mempunyai pengaruh terhadap terjadinya sindrom Turner. 

Sindrom Turner murni (45, XO) merupakan 50-70% dari seluruh sindrom. Dari 
seluruh kariotipe abnormal, 30% merupakan aberasi struktur, dan 50% dari 
kelainan ini merupakan isokromosom Xq. Sisanya berupa kromosom cincin, delesi 
fragmen sentrik dan X/translokasi autosom. Pada bentuk X/translokasi autosom 
biasanya disertai gangguan pertumbuhan yang lebih ringan dan kelainan somatik 
lain lebih ringan serta menstruasi normal selama beberapa tahun. Bentuk mosaik 
ditemukan pada 10-20% pasień. Bentuk mosaik yang paling sering ditemukan ada¬ 
lah 45, X/46, XY dan 45, X/45XY. Beberapa bentuk mosaik tertentu memudahkan 
mengalami transformasi neoplastik atau perkembangan abnormal gonad. 

Diagnosis Banding 

Sindrom Turner harus dibedakan dengan disgenesis gonad murni dan sindrom 
Noonan-Ehmke. 
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Tata Laksana 

Sebagian besar pasień tidak mempunyai jaringan ovarium yang berfungsi baik 
meskipun beberapa pernah dilaporkan mengalami produksi estrogen pada saat pu- 
bertas. Pada umumnya pasień memerlukan terapi estrogen untuk meningkatkan 
pertumbuhan payudara dan tanda seksual sekunder yang Iain. Perlu diperhatikan 
kesiapan psikologis pasień menerima terapi ini. Saat kapan mulai diberi estrogen 
tidak mempengaruhi tinggi badan dewasa. Telah dicoba penggunaan hormon per¬ 
tumbuhan dan steroid anabolik untuk meningkatkan tinggi badan, mengenai hasil- 
nya masih memerlukan penilaian lebih lanjut. Pengobatan hormonal dan tindakan 
operatif dapat memperbaiki perkembangan sosial. 

Sindrom Fragil X (FRA X ) 

Pada tahun 1969 Lubs melaporkan adanya hubungan ar.tara retardasi mental pada 
4 laki-laki bersaudara dari 3 generasi keluarga dengan konstriksi sekunder pada 
lengan panjang X yang disebut mar-X yang kemudian hari dikenai sebagai fragil X 
(fra X). 

Pada tahun 1970 sindrom fra-x dikenai sebagai kelainan X linked yang paling 
sering ditemukan dan merupakan penyebab retardasi mental familial yang paling 
sering setelah sindrom Down. Sindrom fragil X lebih menonjol pada laki-laki dari 
pada wanita dan memberi gambaran klinis berupa retardasi mental, macroorchidis- 
wus dan telinga besar ukurannya dan menonjol. Untuk kedua jenis kelamin telinga 
besar merupakan kelainan yang sering ditemukan. 

Insidens 

Angka kejadian sindrom fragil X pada laki-laki kurang lebih 1: 1000-2000 kelahiran 
hidup, sedangkan pada wanita angka ini lebih rendah. Insidens pada populasi 
umum (laki-laki dan wanita) kurang lebih 1: 2000-2500 kelahiran hidup. Prevalens 
karier adalah 1: 1000 wanita. Pada populasi tertentu seperti di sekolah untuk anak- 
anak retardasi mental insidens bervariasi antara 3-5% dan lebih tinggi lagi pada 
populasi anak dengan autistik. 

Fenotipe 

Laki-laki dengan sindrom fra X selain mengalami retardasi mental mempunyai 
muka yang khas dan rnacroorchidismus dan kelainan-kelainan ini didapat pada 
>80% pasień pascapuber. Muka panjang serta Ionjong dan prognathismc biasanya ti¬ 
dak ditemukan sampai saat pascapuber. Pada sindrom fra X didapatkan variasi 
fenotipe yang luas dan tidak semua gambaran klinis (Tabel 8-2) ditemukan pada 
satu individu. 

Banyak pasień mempunyai lingkaran kepala yang besar pada masa anak-anak 
yang mirip dengan sindrom Soto. Kadang-kadang ditemukan kelainan neurotogis 
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berupa strabismus, nistagmus, epilepsł dan refleks tendon meningkat Dua puluh 
persen sampai 60% pasień menunjukkan hypereiłcnsible sendi-sendi jari tangan, 
kelainan jantung, pectus excavatum, lengkung palatum tinggi, miopia, pes planus 
dan dermatogiifik abnormal. 

Gangguan tingkah laku yang ditemukan dapat berupa stereotipik tangan (tan- 
gan bergoyang-goyang atau tangan digigit-gigit), kontak dengan mata kurang baik, 
hiperkinesis, gangguan atensi (perhatian), ketidak stabilan emosi, autistik dan 
psikosis. Kelainan tingkah laku yang ditemukan bertambah jelas pada saat puber- 
tas. Meskipun pada masa anak ditemukan hiperkinesis tetapi pada masa dewasa 
pasień sering menjadi kaku non asscrłivć. pemału dan ramah. Gangguan tingkali 
laku merupakan masalah yang lebih sulit diatasi oleh orangtua dibanding dengan 
masalah intelektual. 

Pada pasień fra-X sering didapatkan gangguan bicara berupa ekolalia, gagap, 
atau bicara yang meletup-letup. Wanita fra-X menunjukkan variasi luas gangguan 
fungsi mental. Sepertiga atau lebih wanita heterozigot menunjukkan retardasi men- 
tal dałam berbagai tingkat. Derajat retardasi mentai biasanya lebih ringan dari pada 
laki-laki hemizigot. Meskipun kebanyakan wanita fra-X tidak menunjukkan 
kelainan fenotipe, tetapi beberapa wanita mempunyai kelainan fisik yang seband- 
ing dengan derajat kelainan intelektualnya. Ada bukti yang menunjukkan bahwn 
derajat retardasi mental berkorelasi dęngan prosentase sel yang mempunyai kro¬ 
mosom fra-X yang aktif. Makin berat gangguannya makin banyak jumlah kromo¬ 
som X normal yang inaktif. 

Sitogenetik 

Yang dimaksud dengan bagian-bagian yang fragil adalah daerah khusus pada kro¬ 
mosom yang gagal untuk berkondensasi secara normal pada waktu mitosis dan 
dengan perlakuan khusus di bawah mikroskop terlihat sebagai suatu daerah yang 
nojistaining. Fra-X menunjukkan kelainan ini pada ujung Iengan panjang kromosom 
X yaitu pada Xq 27.3. 

Fenomena fragil X tidak selalu ditemukan pada setiap sel-pasień. Keadaaan ini 
ditemukan pada 1-80% dari sel yang dianalisis dan biasanya kurang dari 50%. Se- 
mua ibu dari anak laki-laki dengan sindrom fra-X adalah karier. 

Tata Laksana 

Perlu pendekatan secara multidisiplin untuk menangani kelainan yang ditemukan. 
Pasień laki-laki memerlukan terapi bicara dan bahasa serta bimbingan belajar dan 
keterampilan. Haloperidol dan tioridazin dipergunakan untuk mengatasi gangguan 
atensi dan hiperkinetik. Untuk memperbaiki tingkah laku selain gangguan atensi 
dan hiperkinetik dengan menggunakan folie acid sebagai stimulansia susunan sarnf 
pusat, hasilnya masih kontroversi. Anak dengan retardasi mental dengan penyebab 
yang tidak jelas sebaiknya dipertimbangkan untuk pemeriksaan kromosom fragil X. 
Diagnosis dini memungkinkan dilakukan konsultasi genetik dan intervensi dini. 
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TABEL 8-2. FENOTIPE LAKl-LAKt OENGAN SINDROM FRA-X 

Parameter 

Karakteristik 

Berat Badan 

Normat.biasanya lebih besar dari saudara kandungnya 
rata-rata persenfil ke 70 

Tinggi badan 

Bayi dan anak :antara persentil ke 50-70 

Dewasa 

persentil ke 50 

Lingkar kepala 

Di atas persentil ke 50 

Dismorfik muka 

Muka panjang dan sempit 

Dahi 

Menonjol, terutama pada anak lebih tua dan dewasa 

Rahang 

Prognathisme. terutama pada dewasa 

Telinga 

Besar. panjang. dismorfik ringan; Dumbo-like 

Hidung 

Besar, bagian bawah lebar 

Mata . 

Warna iris pucat 

Genital 

Macroorchidismus (biasanya pada saat dewasa panjang penis 
normal, kadang-kadang disertai hipospadia, kriptorkisme dan 
kelainan traktus urogenitalis lain) 

Endokrin 

Gambar hipogonadisme pada beberapa orang dewasa. rambut 
tubuh jarang, ginekomastia; striae pada bokong. abdomen dan 
aksila 

Jaringan penunjang 

Hyperextensibel sendi-sendi terutama jari, kulit halus seperti 
beludru, hemia inguinal, torticolis. katup mitra! prolaps, 
kiposkoliosis. pes planus, palatum lengkung tinggi atau celah 
palatum 

Neuroiogi 

Bangkitan, inkoordinasi.blefarospasme.hiperrefleksi tungkai 
bawah disertai respons eksentensi plantar bilateral, tanpa 
spastisitas. 

Tingkah laku 

Biasanya timbul sebelum dewasa: Stereotipi dengan kebiasaan 
aneh menggigit-gigit tangan, sangat pemalu. dan 
hipersensitif.hiperkinesis.attention deficit disorders (ADD), 
penangkapan belajar visual lebih baik dibanding pendengaran, 
autismus. 

Bicara 

Echolalia, perseverasi. 

Gangguan 

Kemampuan verbal lebih baik dibanding pengamatan kognitif 
ruang, gangguan abstraksi verbal, tidak ditemukan demensia 
atau deteriorasi intelektual progresif, tidak ada perbedaan 
kemampuan verbal dan perfoimans 
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Penyakit Metabolik Susunan Saraf 


Dtui Putro Widodo 


Peridahuluan 

Penyakit yang disebabkan kelainan gen ini mempunyai variasi yang iuas pada os- 
pek klinis dan patogenesisnya, mengakibatkan gangguan pada beberapa en/.im dan 
protein tertentu yang pada akhirnya terjadi kelainan metabolik tubuh. Pada 2 r > t.i- 
hun belakangan ini jumlah penyakit ini meningkat secara drastis, sehingga sani mi 
ada lebih dari 100 penyakit saraf, saraf-otot, yang kelainannya telah jclas pada on- 
zim atau protein. Gangguan metabojik bawaan relatif jarang dijumpai dałam prak- 
tek saraf anak. Kepentingannya di sini terletak pada perubahan yang terjadi patia 
gen DNA, sehingga mengakibatkan gangguan fungsi enzim, struktur protein tlan 
penyakit susunan saraf. 

Patogenesis gangguan metabolik bawaan ini terhadap otak belum scpenuhnya 
dimengerti meskipun penyebab defek enzim ini telah di identifikasi pada sebagian 
besar penyakit ini. Beberapa keadaan seperti fenilketonuria (FKU) dan penyakit rmi- 
plc syrup urine (MSUD) patogenesisnya telah jelas. 

Untuk keperluan praktis, gangguan metabolik dibagi dałam 11 kelompok yaitu: 

1. Gangguan metabolik asam amino 

2. Gangguan transpor asam amino 

3. Gangguan metabolik karbohidrat 

4. Asiduria organik 

5. Penyakit penimbunan lisosom 

6. Gangguan metabolik lemak 

7. Gangguan peroksisomal 

8. Epilepsi mioklonus familial 

9. Lipidosis yang tidak diketahui asalnya 

10. Gangguan metabolik Iogam 

11. Gangguan metabolik purin 
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Eva!uasi Pasień yang Dicurigai Mempunyai Gangguan 
Metabolik 

Kemajuan yang spektakular di bidang biologi molekular telah memudahkan diag- 
nosis dan pencegahan penyakit genetik dan telah membawa kita ke arah terapi gen. 
Klinikus harus berusaha untuk mendiagnosis sedini mungkin gangguan metabolik 
bawaan ini agar dapat diadakan konseling genetik yang sesuai dan pada beberapa 
keadaan tertentu dapat digunakan untuk diagnosis antenatal pada kehamilan yang 
berikutnya. 

Dua pertanyan yang harus .dipertimbangkan yaitu pasień yang bagaimana 
harus di skreening dan jenis uji laboratorium apa yang digunakan pada program 
skrining ini. Berikut adalah beberapa daftar sindrom klinis yang diatur menurut ke- 
mungkinan penyebab gangguan metabolik yang mendasarinya: 

• Gangguan neurologis tiruan pada saudara kandung atau keluarga dekat 

• Berulangnya perubahan kesadaran atau muntah-muntah yang tidak dapat 
diterangkan pada bayi 

• Berulangnya ataksia atau spastisitas yang tidak dapat diterangkan 

• Degenerasi susunan saraf pusat progresif 

• Retardasi mental dałam saudara kandung atau keluarga dekat 

• Retardasi mental tanpa kelainan kongenital yang jelas. 

Pemeriksaan fisis akan memberikan petunjuk pentihg adanya gangguan me¬ 
tabolik dan diagnosis etiologinya (Tabel 9-1). Prosedur pemeriksaan metabolik di- 
lakukan secara urutan dari yang paling sederhana hingga yang kompleks. 

Skrining Urin 

Skrining urin dari sampeł urin biasanya dapat mendeteksi hampir seluruh gang¬ 
guan metabolik asam amino dan karbohidrat yang sering dijumpai. Pemeriksaan 
tersebut meliputi tes feri klorida, tes dinitrofeniłhidrazin, tes Benedict, tes diazo-p- 
nitroalanin dan kertas kromatografi untuk asam amino urin (Tabel 9-2). 


Anaiisis Amonia, Gula Darah Puasa, pH Serum, PC0 2 , Asam 
Laktat dan Piruvat 

Gangguan siklus urea ditandai dengan meningkatnya amonia darah pada pasień 
dałam keadaan puasa atau mengkonsumsi tinggi protein (4 g/kgBB/hari). Sejum- 
lah kelainan genetik ditandai dengan hipoglikemia atau asidosis intermiten. Pe- 
ningkatan asam piruvat dan laktat di dałam serum atau cairan serebrospinal di 
jumpai pada beberapa gangguan metabolik. Pemeriksaan biokimia lain diperlukan 
untuk mengevaluasi pasień dengan dugaan kelainan metabolik seperti asam urat 
dałam urin dan serum, kolesterol, imunoglobulin, T4, T3, Cu serum, seruloplasmin 
dan magnesium. 
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TABEL 9-1. PETUNJUK KLINIS DIAGNOSIS PENYAKIT METABOLIK PADA SISTEM 

SARAF 

PbUmjuk - 'V' ' '■ - 


Kelainan kulit 


Telangiektasia ( conjunctiva , telinga, 
poplitea) 

Ataksia-telangiektasia 

Erupsi perioral 

Defisiensł karboksilase multipel 

Nodul subkutan 

Penyakit Farber 

Iktiosis 

Sindrom Sjogren-Larsson. sindrom Refsum 

Bau badan atau urin yang abnormal 

Bau apek 

Phenyiketonuna 

Karamel atau sirup Mapie 

penyakit Mapie syrup. urine 

Kaki berkeringat 

Asidemia glutarik tipe II, asidemia isova!erik 

Kelainan rambut 

Alopesia 

Defisiensi karboksilase multipel 

Rambut Kinky 

Penyakit rambut Kinky, defisiensi karboksilase 
multipel, giant axonal neuropathy 

Wajah aneh 

Kasar 

Mukopolisakaridosis (sindrom Hunter-Hurler) 
Gangliosidosis GM1 (infantil) 

Agak kasar 

Mukosidosis III, Fukosidosis II 

Kelainan mata 

Katarak 

Galaktosemia, homosistinuria 

Komea keruh 

Sindrom Hurler, sindrom Hunter 

Cheny-red spot 

Gangliosidosis GM1-GM2 

Penyakit Niemann-Pick 

Penyakit Gaucher infantil 


Kajian Serum 

Kajian a sam amino dan asam organik serum selain untuk konfinnasi asidosis laktat 
yang telah diketahui dengan pemeriksaan khusus untuk asam laktat dan piruvat, 
juga dapat mengungkapkan sebagian besar gangguan metabolik asam amino dan 
gangguan yang dimanifestasikan oleh kelainan asam organik- 
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TABEL 9-2. TES SKRININ6 UNTUK KELA1NAN METABOUK 


Kondisi 

Fort 

Klorlda 

DNPN 

Bonodlcfs Nitropruslda 

Asam 

Albumin 

Diazo-p-nitro 

alanin 

Fenilketonoria 

hijau 

+ 

- 

- 

- 

MSUD 

biru !aut 

+ 

- 

- 

- 

Tirosinosis 

hijau 

muda 

+ 

+ 

- 

- 

Histidinemia 

hijau 

coklat 

+ 

- 

- 

- 

Homosistinuria 

- 

- 

+ 

- 

- 

Glutationinuria 

- 

- 

+ 

- 

• 

Sistinuria 

- 

- 

+ 

- 

• 

Mukopolisakarido 

sis 

- 

- 

- 

+ 

- 

Galaktosemia 

- 

- 

+ 


- 

lntoleransi fruktosa 

- 

- 

+ - . 




Radiologi 

Pemeriksaan radiografi kepala, tulang belakang, dan tulang panjang dapat digu- 
nakan untuk mendiagnosis sebagian penyakit mukopolisakaridosis, Gaucher, 
Niemann-Pick dan Gangliosidosis GM2. 


Skrining Enzim Lisosom Serum 

Skrining ini sebaiknya dikerjakan, teru tama pemeriksaan untuk beta-galaktosidase, 
arilsulfatase, dan heksoaminase yang pada beberapa senter dapat dikerjakan secara 
akurat. 


Perubahan Biokimia dan Struktur 

Pada beberapa gangguan metabołik, khususnya lipidosis dan degenerasi massa pu- 
tih otak, diagnosisnya memerlukan baik evaluasi klinis maupun kombinasi pe¬ 
meriksaan mikroskopik ułtrastruktural dan biokimia dari bahan sediaan biopsi 
jaringan. Biopsi hati kadang kala diperlukan untuk konfirmasi defek enzimatik se- 
benamya. Sesungguhnya bila biopsi jaringan mencurigai kelainan metabołik yang 
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spesifik, maka pemeriksaan enzim yang canggih harus dikerjakan untuk mengkon- 
firmasi diagnosis. 

Di antara sekian banyak penyakit tergołong dałam penyakit metabohk bawaan, 
hanya beberapa yang akan diutarakan patogenesisnya, gambaran klims, laborato¬ 
rium seria pengobatannya. 


Gangguan metabolik asam amino 


Fenilketonuria (FKU) 

FKU merupakan bentuk gangguan metaboUk bawaan yang dapat memmbulkan 
kelainan neurologis yang serius. Hal yang penting dipcrhatikan bahwa kelainan ge- 
netik ini menghalangi tubuh merubah fenilalanin menjadi tirosin. Kasus yang tidak 
diobati akan memperlihatkan gambaran retardasi mental, kejang dan pigmentasi 
kulit yang tidak sempuma. 

Foliing (1939) yang pertama kali melaporkan 10 kasus dengan kelainan mental 
vang mengekskresikan fenilalanin dałam jumlah besar. Penyakit ini terdapat di se- 
luruh dunia, meskipim jarang dijumpai pada kulit hitam. Di Amenka insidensnya 
kira-kira 1:14000. 


Patologl Biokimia 

FKU adalah kelainan resesif autosomal yang mengakibatkan ketidakmampuan tu¬ 
buh menghidrolisis fenilalanin menjadi tirosin. Pada manusia fenilalanin meru¬ 
pakan unsur pokok untuk sintesis protein. Perubahan fenilalanin menjadi tirosin 
adalah irreversible dan tirosin tidak dapat digantikan dengan fenilalanin dałam 


makanan. 

Hidroksilase fenilalanin (HFA) normal didapatkan pada hati, ginjal dan pank- 
reas, tetapi tidak pada otak atau kulit Gen enzim ini telah di lokalisasi pada lengan 
panjang kromosom 12 sehingga memudahkan melakukan analisis genetik moleku- 
lar pasień FKU. Sistem hidroksilase fenilalanin pertama kali diusulkan oleh Kau - 
man. Karena defisiensi kofaktor parsial dan reduktase dihidropteridm, sistem 
hidroksilase fenilalanin pada hati fetus kurang aktif dibandmgkan hati dewasa. 
Hingga hari ke 12 pascanatal kadar fenilalanin serum agak hnggi dibandmgkan 
pada bayi yang lebih tua atau orang dewasa (sampai 7,5 mg/dl), normal. 1,0-2,5 
L/ dl. Bayi yang lahir dengan FKU klasik dapat dijumpai adanya penmgkatan ka- 
da g r fenilalanin yang ringan, fcetapi karena aktivitas HFA tidak ada sama sekah 
asam amino yang berasal dari makanan-dan katabolisme pascanafal mengumpul di 
serum dan cairan serebrospijnal, dan diekskresikan dałam jumlah besar. Sebagam 
pengganti jałur penghancuran yang normal ini, fenilalanin dirubah menjadi feml- 
piruvat asam fenilasetik, dan fenilasetilglutamin. 
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Patologi Anatom i 

Perubahan yang terjadi dałam otak bersifat difus dan tidak spesifik, meliputi kedua 
massa kelabu dan putih otak dan mungkin progresif dengan bertambahnya umur. 
Dikenal 3 bentuk yaitu: gangguan maturasi otak, defek mielinisasi, berkurang atau 
hUangnya pigmentasi substansia Nigra dan lokus Ceruleus. 

Gangguan maturasi otak berupa pertumbuhan otak berkurang dan secara 
mikroskopik terlihat kerusakan pada lapisan kortikal, jumlah granula Nissle, jum- 
lah dendrit dan sinaps juga berkurang di dałam korteks. Defek mielinisasi dapat 
terbatas atau menyeluruh. Miełin biasanya agak pucat dengan gliosis yang sedang, 
terlihat gambaran vakuolisasi yang tidak teratur di massa putih serebrum dan sere- 
belum. Berkurang atau hiłangnya pigmentasi substansia Nigra dan lokus Ceruleus 
ini bukan disebabkan inhibisi oleh fenilalanin atau derivatnya. 

Manifestasi Klinis 

Bayi FKU tampak normal saat lahir. Selama 2 bulan kehidupannya, bayi sering 
memperlihatkan irritabel, muntah yang kadang proyektil sifatnya. Pada umur 4-9 
bulan keterlambatan intelektuai menjadi lebih jelas. Kasus yang tidak mendapat 
pengobatan dapat mempunyai IQ di bawah 50, kejang yang biasanya timbul sebe- 
lum usia 18 bulan dan dapat hiłang secara spontan. Waktu bayi serangan sering 
berbentuk spasme infantil yang kemudian berubah menjadi serangan tonik-klonik. 

Anak dengan FKU klasik berambut pirang, bermata biru, berbau apek, 
cenderung menderita kelainan kulit seperti kulit kasar dan kering, kadang-kadang 
ekzema. Mikrosefali dapat ditemukan dan gambaran hipertonia terutama pada ek- 
stremitas bawah. Banyak yang mempunyai pola elektroensefalografik abnormal 
bahkan gambaran hipsaritmia tanpa adanya kejang dapat ditemukan. FKU yang 
tidak mendapat pengobatan tidak selaiu disertai dengan defisit intelektuai. 1-2% 
pasień dapat mempunyai IQ 80 atau lebih. 

Insidens keguguran sangat tinggi pada ibu FKU. Bila kadar fenilalanin darah 
ibu di atas 20 mg/dl maka bayinya akan menderita kerusakan otak, 92% men- 
galami retardasi mental, dan 73% mikrosefali dengan bentuk muka yang aneh. Pa- 
togenesis retardasi mental pada FKU belum jelas, hingga saat ini belum ada bukti 
bahwa metabolit fenilalanin pada level tertentu dapat menyebabkan FKU bersifat 
neurotoksik. •• „ 

Diagnosis 

Diagnosis FKU dapat diperkirakan dari gambaran klinis dan pemeriksaan urin 
pasień dengan tes feri klorida. Penyimpanan spesimen yang tidak baik dapat 
merubah asam fenilpiruvat menjadi benzaldehid yang menyebabkan tes feri 
klorida negatif. Bukti awal dapat diperoleh dengan didapatkannya peningkatan ka¬ 
dar fenilalanin plasma atau kurve toleransi fenilalanin yang abnormal. Untuk 
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keperluan skrining dapat menggunakan uji stik (phenistik) pada urin atau bekas 
urin yang ada pada diaper bayi. Seperti diketahui, kadar fenilalanin di dałam pem- 
buluh darah tali pusat bayi dapat meningkat dengan cepat pada beberapa jam sete- 
lah lahir. Karena timbułnya asam fenilpiruvat lam bat, maka tes feri klorida dan 2, 
4-dinitro fenihidrazin tidak adekuat selama periode neonatus, olch karena itu pe- 
meriksaan skrining biasanya menggunakan perkiraan kadar fenilalanin plasma 
baik dengan cara mikrobiologik atau spektrofluorometrik. 


Kondisi Lain yang Ditandai dengan Hiperfenilalaninemia 

Terdapat beberapa keadaan yang ditandai dengan peninggian kadar fenilalanin da¬ 
rah selama masa neonatus, di antaranya yang paling sering adalah persistent mild 
fenilalaninemia (fenilketonuria atipik), fenilalaninemia transien, defek enzim trans- 
aminase, tirosinosis dan defek dihidropteridin reduktase. 


Pengobatan 

Dua cara pengobatan FKU yang dapat diusahakan yaitu memodifikasi ekspresi 
fenotif dari gen yang defek dan secara definitif dengan mengkoreksi gen yang de¬ 
fek tersebut. Cara pendekatan yang pertamalah yang sering digunakan di dałam 
praktek klinis. 

Setelah diketahui tes skrining positif tahap berikutnya adalah menentukan ka¬ 
dar fenilalanin dan tirosin serum. Bila kadar fenilalanin lebih tinggi dari 10-20 
mg/dl dan konsentrasi tirosin normal (1-4 mg/dl),' bayi mungkin menderita FKU 
klasik dan harus dirawat. Pasień diberi diet susu selama 3 hari. Selama periode ini 
pasień FKU akan menunjukkan peningkatan kadar fenilalanin yang progresif de¬ 
ngan kadar tirosin normal dan didapatkan kadar asam fenilpiruvat dan asam 
hidrosifenilasetik yang tinggi di dałam urin pasień. Bayi dengan kelainan biokimia 
seperti ini harus segera melakukan diet rendah fenilalanin dan dilakukan peman- 
tauan kadar reduktase dihidrobiopterin darah dan metabolit-metabolit neopterin 
dan biopterin dałam urin. 

Umumnya bila pasień melakukan diet dengan baik maka dałam waktu 1-2 
minggu kadar fenilalanin akan menjadi normal kembali. Tidak perlu melakukan 
pembatasan diet dengan ketat karena tidak jelas perbedaan fungsi intelektual bayi 
dengan kadar fenilalanin 1-4,5 mg/dl dengan kadar fenilalanin 5,5-9,9 mg/dl. Oleh 
karena itu perlu pemantauan kadar fenilalanin secara teratur 2 kali seminggu se¬ 
lama 6 bulan pertama dan 2 minggu sekali selanjubnya. Telah disepakati bahwa diet 
fenilalanin dapat diberikan pada kadar fenilalanin 8 mg/dl atau lebih. 


Penyakit Urin Sirup Mapie 

Keadaan ini merupakan penyakit degenerasi serebral familial yang disebabkan oleh 
defek metabolik rantai-cabang asam amino dan ditandai urin yang manis berbau 
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sirup mapie. Insidensnya diperkirakan 1: 220.000 kelahiran. Penyakit ini terdapat 
pada bayi kulit putih dan hitam serta ditransmisi secara resesif autosomal. 

Manifestasi Klinis 

Pasień dengan penyakit ini mulai memperlihatkan gejala berupa kesukaran minum, 
muntah, tangis melengking, ddak terdapatnya refieks moro, serta adanya irregu- 
Uritas pemapasan. Kemudian disusul oleh gejala spasdsitas dan opistotonus dan 
keadaan pasień tersebut cepat memburuk dan meninggal dałam waktu beberapa 
minggu atau bulan. Suatu keanehan ialah bahwa kejang dan paralisis jarang terda¬ 
pat pada penyakit ini. Dengan makin lanjutnya perjalanan penyakit, bau khasnya 
makin jelas pula. Pada postmortem terdapat edema otak yang menyeluruh, 
kerusnkan pada mielinisasi dan gliosis substansia alba. 

Patogenesis 

Penyakit urin sirup mapie mempunyai karakteristik kelainan metabolik berupa 
peninggian 2 rantai-cabang asam amino dan isoleusin dałam plasma, peninggian 
rantai-cabang asam amino leusin, isoleusin dan valin, dan adanya kadar asam aifa- 
ketoisikaproat yang berlebihan dałam urin. Terdapat gangguan dekarboksilasi oksi- 
datif pada metabolik rantai-cabang asam amino leusin, isoleusin dan valin. 


Diagnosis 

Diagnosis dapat dibuat dengan adanya bau yang khas dan tes 2,4 dinitrofenilhidra- 
7.in urin yang positif selain tanda khas neurologis dan adanya kadar asam amino 
rantai-cabang yang berlebihan dałam darah. Adanya rantai-cabang decarboksilase 
asam-keto di cairan amnion pada umur 10 minggu kehamilannya, memungkinkan 
diagnosis antenatal. 


Pengobatan 

Mengurangi diet masukan leusin, isoleusin dan valin. Pemberian diet sintetik sa- 
ngat rendah asam amino rantai-cabang telah dilakukan pada pasień sampai umur 3 
tabun dengan hasil sangat memuaskan. Anak ini tidak hanya dapat mengatasi pe¬ 
nyakit tersebut, melainkan temyata gangguan mental dan neurologisnya kembali 
nornial. 


Penyakit Penimbunan Lisosomal 

Lisosom adalah organeł subselular mengandung ertzim hidrolase dengan pH opti¬ 
mum (asam hidrolase) yang mengkatalisasi penghancuran makromolekul. Penyakit 
ini ditandai dengan pengumpulan produk penghancuran makromolekul di dałam 
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lisosom. Terbagi atas beberapa kelompok menurut jenis produk yang ditimbuikan, 
seperti glikogenosis tipe II, mukopoiisakaridosis, mukolipidosis, glikoproteinosis^ 
sphingolipidosis, dan penyakit defisiensi asam lipase. 

Penyakit Penimbunan Glikogen (Glikogenosis) 

Dari berbagai tipe glikogenosis, hanya tipe II (penyakit Pompę) yang termasuk pen¬ 
yakit penimbunan lisosomal. Manifestasi neuromuskular terlihat pada seluruh tipe 
kecuali glikogenosis tipe Vin (Tabel 9-3). Hipoglikemia terdapat pada tipe 1,13, dan 
VI dan keadaan ini disebabkan oleh gangguan sintesis glikogen. Pada tipe I, hipo- 
glikemianya sering berat sehingga sering menimbulkan manifestasi kejang. Ke- 
jang juga dapat timbul pada glikogenosis tipe I tanpa ada hipoglikemia dan 
kadang-kadang terdeteksi adanya tanda neurologis fokal termasuk hemiparesis. 
Apakah ini semua konsekuensi dari perdarahan minor yang di karenakan diatesis 
perdarahan hingga kini belum jelas diketahui. 


TABEL 9-3. GANGGUAN PADA ENZIM GLIKOGENASE 


np* Gardnu.,,, 

^Struktur^ 

^glikogen 

Organ te rkena .-< 

8 

- 

UDPG glikogen 
trarisferase 

Normal 

Hati, otot 

Kejang hipoglikemia 

i 

Glukose 6 fosfatase 

Normal 

Hati, ginjal 

Kejang hipoglikemia, kejang 

u 

Asam alfa 1,4 
glukosidase 

Normal 

Umum ' 

Kelemahan progresif 

II! 

Amilo 1,6 

Limit 

Umum, hati, otot 

Kejang hipoglikemia, atrofi, 


glukosidase 

dekstrinosis 


kelemahan. 

IV 

Amilo 1,4-1,6 

Seperti 

Umum 

Hipotonia 


transglukosilase 

amilopektin 


IV 

Fosforilase otot 

Normal 

Umum 

Kram otot, kelemahan dan 
atrofi 

V 

Fosforilase hati 

Normal 

Hati, leukosiit 

Hipoglikemia 

VII 

Fosfofruktokinase 

Normal 

Otot, eritrosit 

Kram otot, kelemahan 

VIII 

Fosforilasekinase 

Normal 

Hati 

- 


Gambaran miopati dengan kekakuan otot dan kelemahan terdapat pada glik¬ 
ogenosis tipe m. Keadaan ini jelas berhubungan dengan akumulasi glikogen di da¬ 
łam otot. Hipotonia juga terlihat pada glikogenosis tipe I dan juga ditemukan pada 
bayi dengan glikogenosis tipe IV. 
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Glikogenosis Tipe U (Penyakit Pompę) 

Keadaan ini, pertama kali digambarkan oleh Pompę pada tahun 1932, gangguan 
yang bersifat resesif autosomal ini jarang terjadi, ditandai dengan akumulasi gliko- 
gen di dałam lisosom otot skelet, janhing, hati dan susunan saraf pusat. 

Pa to tog i Biokimia 

Dua kelompok enzim yang berperan pada degradasi glikogen yaitu fosforilase 
yang mengawali reaksi pemecahan glikogen menjadi dckstrin limit kenmdian enzim 
dcbranćher untuk menghasilkan unit-unit glukose. Kelompok enzim yang kedua 
ialah alfa-amilase yang memecah glikogen menjadi beberapa seri oligosakarida dan 
alfa 1,4 glukosidase yang memecah alfa 1,4 yang terdapat di glikogen. 

Pada glikogenosis tipe II, konsentrasi asam alfa-glukosidase lisosomal hati, jan- 
tung dan otot skelet berkurang, sebagai akibatnya terjadi akumulasi glikogen da¬ 
łam organ-organ tersebut. Struktur glikogen pada penyakit Pompę masih normal 
dan aktivitas seluruh enzim yang terlihat dałam metabolik karbohidrat juga baik. 
Proses sintesis enzim lisosomal dan transfer ke organ-organ sangat kompleks dan 
memungkinkan terjadinya defek molekular pada setiap tahapan aktivitasnya serta 
munculnya gambaran klinis yang bervariasi. Keadaan ini bukan hanya pada glik¬ 
ogenosis tipe II tetapi pada semua penyakit penimbunan lisosomal. 

Patologi Anatomi 

Glikogen sesungguhnya dapat disimpan pada semua jaringan. Penimbunan yang 
masif terdapat di dałam serabut otot Glikogen juga ditimbun di otot seran lintang 
terutama di lidah, serabut otot halus dan sel Schwann dari saraf perifer, ginjal, dan 
hati. Kajian uitrastruktur hati memperlihatkan jumlah glikogen yang normal di da¬ 
łam sitoplasma, tetapi ada peningkatan konsentrasi di lisosom. Di susunan saraf 
pusat, glikogen berakumulasi di neuron dan di substansi ekstraselular yang terke- 
nal medula spinalis, terutama sel kornu anterior yang terkena, meskipun dapat ter¬ 
lihat di seluruh bagian dari susunan saraf termasuk korteks serebri. Analisis kimia 
memperlihatkan selain adanya penimbunan glikogen di korteks serebri dan massa 
putih juga adanya penurunan jumlah fosfolipid, kolesterol dan serebrosid. 

Manifestasi Klinis ** 

Penyakit Pompę dapat memperlihatkan gambaran klinis salah satu dari tiga bentuk 
yang ada. Bentuk yang klasik biasanya timbul sebełum umur 2 bulan berupa kesu- 
litan makan, sesak napaś dan kelelahan. Secara bertahap kelemahan dan gangguan 
fungsi jantung menjadi jelas. Pembesaran jantung terlihat jelas pada awal-awal 
umumya. Murmur biasanya tidak terdengar tetapi bunyi jantung tidak baik dan 
sering terdengar nada gallop. EKG sesuai dengan kerusakan otot jantung; intervał 
PR jelas memendek, gelombang R tinggi dan gelombang T terbalik. Pada bayi dapat 
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ditemukan adanya tonus otot yang menurun dan beberapa gerakan spontan den- 
gan refleks tendon yang masih baik. EMG memperlihatkan gambaran degenerasi 
lower motor neuron. Kejang, gangguan intelektual dan koma dapat juga terjadi. 
Hati meskipun biasanya tidak membesar, tetapi jelas abnormal dan mudah diraba. 
Splenomegali jarang terjadi. Bayi sering mengalami infeksi berulang, terutama 
pneumonia dan biasanya mcninggal karena penyakit ini atau paresis bulbar sebe- 
lum umur 1 tahun. Sebagian besar pasień dengan keadaan ini enzim alfa- 
glukosidase lisosomnya tidak aktif meskipun pada beberapa kasus masih terdapat 
protein. 

Defisiensi alfa-glukosidase juga teriihat pada bentuk dewasa dan bentuk anak- 
anak. Pada pasień ini tidak terdapat organomegali, dan kelemahan sering bersifat 
progresif lambat serta mengenai bagian proksimal. Otot farings juga dapat terkena 
akibat penimbunan glikogen di dałam saraf-saraf batang otak. 

Diagnosis 

Bila manifestasi kelainan jantung dominan, maka perlu dipikirkan diagnosis ban- 
dingnya seperti miokarditis atau aberan arteri koronaria. Jika kelemahan otot yang 
dominan, perlu dipertimbangkan kemungkinan penyakit spinał muskular atrofi, 
distrofi muskular, miastenia gravis, dan palsi serebral hipotonik. Timbulnya 
kelainan jantung pada penyakit spinał muskular atrofi dan distrofi muskular 
umumnya lambat. Kebalikan dari penyakit penimbunan glikogen, defisit intelek- 
tual pada palsi serebral hipotonia biasanya berat dan timbulnya lebih dini. Biopsi 
otot diperlukan untuk konfirmasi diagnosis. Aktivitas alfa-glukosidase pada otot 
dan leukosit sangat berkurang dan ini dapat merupakan pemeriksaan tambahan. 
Aktivitas alfa-glukosidase juga teriihat di jaringan fibroblas yang tumbuh dari sel 
amnion yang normal. Metode ini dapat digunakan untuk diagnosis antepartum 
penyakit Pompę dan mendeteksi heterozigot. 

Pengobatan 

Hingga saat ini belum ada pengobatan yang efekdf untuk penyakit Pompę ini. Diet 
rendah protein dikatakan dapat meningkatkan fungsi otot pada bentuk yang Ianjut 
dari penyakit ini, tetapi tidak pada bentuk infantil. Sebagai pengganti enzim telah 
digunakan sejak tahun 1964, yaitu dengan menginjeksikan alfa-glukosidase yang 
diperoleh dari Aspergilus niger pada pasień glikogenosis tipe II bentuk infantil. 
Akhir-akhir ini alfa-glukosidase yang didapat dari plasenta manusia diberikan se- 
cara intramuskular. Keadaan ini mengakibatkan aktivitas anzim hati meningkat se- 
mentara dan penurunan jumlah glikogen hati, tetapi secara mikroskopik meskipun 
terdapat pengurangan jumlah glikogen lisosom, glikogen sitoplasma dan membran 
tetap tidak berubah. Sęka rang ini terapi enzim hanya berhasil pada penyakit Gau- 
cher dengan pemberian beta-glukoserebrosidase plasenta. Transplantasi sumsum 
tulang lebih menjanjikan untuk pengobatan penyakit penimbunan lisosomai,• akan 
tetapi pada glikogenosis tipe IH hasilnya tidak baik. 




186 Penyakit metabolik susunan saraf pusat 


Mukopolisakaridoses 

Sindrom yang terdiri dari retardasi mental dan fisis, deformitas multipU skeletal, 
hepatospłenomegaii dan kekeruhan komea mi telah dilaporkan oleh Hunter tahun 
1917, Hurłer tahun 1919 dan Pfaundler tahun 1920. Ellis dkk, 1936 menggambarkan 
keadaan gargoyle dengan kepala yang besar, wajah yang aneh dan adanya defor¬ 
mitas anggota badan. Sindrom yang telah dikenakini mempunyai 6 bentuk, setiap 
bentuk dengan 2 atau łebih sub-bentuk yang masing-masing dapat dibedakan se- 
cara klinis, transmisi genetik, defek enzim dan pola mukopolisakarida urinnya 
(MPS) (Tabel 9-4). 

TABEL 9-4. KLASIFIKAS1 MUKOPOL1SAKAR1DOSIS 
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MPS=mukopolisakarida: HS=heparan sulfate; DS=dermatan sulfate; 
C-4-s=chondroitin-4-sultate; KS-keratan sulfate; C-6-s=chondrottin-6-sultate 
(Dikutip dengan modifikasl dari Menkes. 1995) 
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Patologi Biokimia 

Kelainan biokimia yang utama dari berbagai bentuk mukopolisakaridosis ialah 
melibatkan metabolik mukopolisakarida. Pada mukopolisakaridosis, degradasi 
MPS terganggu karena defek pada salah satu dari beberapa hidrolase lisosom. 
Keadaan ini mengakibatkan akumulasi dari degradasi molekuł yang tidak komplet 
dan ekskresi fragmen MPS. Pada tahap awal degradasi MPS (perr.belahan dari inti 
protein) adalah baik. Dałam jaringan jumlah MPS patologis seperti di hati, limpa, 
dan urin, inti protein seluruhnya menghilang dan hanya diwakili oleh beberapa 
asam amino. 

Manifestasi Klinis 

Sering terdapat bentuk kepala yang tidak normal berupa skaposefalik, oksisefalik 
atau membesar. Penutupan fontanel anterior terlambat, terdapat supraorbital ridgcs 
yang prominen dan hidung pesek. Biasanya terdapat sekret hidung yang berlebi- 
han, oleh karena bentuk farings yang berubah, yang sering tersumbat oleh jaringan 
limfoit. Terdapat lidah yang besar dan łeher yang pendek. Pada daerah dorsolum- 
bal terdapat kifosis. Sering terdapat pembesaran jantung dan terdengar murmur sis- 
tolik. Pada yang ringan terdapat dispne dan pada yang berat terdapat sianosis. 
Abdomen membuncit, hati dan limpa membesar serta sering terdapat hemia urn- 
bilikalis. Alat kelamin bentuknya normal, tetapi tidak terdapat maturasi seksual. 

Sendi mempunyai ekstensibilitas yang terbatas, terutama pada jari. Kedua tan- 
gan mempunyai bentuk khas, lebih lebar daripada panjang, jari-jari dałam posisi 
cakar dan jari ke empat dan ke lima bengkok ke dałam koksa valga dan. genu val- 
gum terdapat pada tingkat yang ringan. Kombinasi tangan cakar, kepala yang be¬ 
sar, muka grotcsquc serta kaki yang berbentuk abnormal memberi julukan nama 
gargoylism. Kulit yang tebal menyokong gambaran yang khas ini, kekeruhan komea 
dan retardasi mental merupakan gambaran yang nyata. 

Dałam sel darah putih adakalanya dapat ditemukan granula abnormal (Reilly 
bodtes). Dałam urin terdapat kadar mukopolisakarida yang tinggi. Diperlukan di- 
agnostic spot test untuk menemukan kondroitin asam sulfurik pada kromatogram 
kertas dengan toluidine błue. 

Diagnosls 

Pertumbuhan yang terlambat, kulit yang tebal dan retardasi mental menyerupai 
kretinisme, tetapi pada pemeriksaan laboratorium dan pada gambaran x-ray terli- 
hat perbedaan. Gambaran x-ray sering terlihat sela tursika memanjang dan kondi- 
lus mandibula konkaf. Perubahan pada kolumna spinalis lebih jelas terlihat pada 
foto lateraL Terlihat ruas vertebra pendek pada jurusan veitikal, garis anterior dan 
posterior tampak konkaf. Vertebra łumbal pertama dan kedua kecil dan terletak ke 
arah belakang, menyebabkan kelainan bentuk spina. Iga bagian bawah berbentuk 
klup. Unerus panjang dan tebal dan ulna serta radius tebal dan pendek dengan 
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ujung-ujung epifisial dan epifisis yang tidak tera tur. Tulang metakarpal berbentuk 
botol, falangs bagian basal berbentuk silinder, femur dan tibia sedikit menebal. 

Pengobatan 

Fengobatan dengan mengganti enzłm sampai saat ini keberhasilannya terbatas. 
Transplantasi sumsum tulang dikatakan lebih menjanjikan. Prosedur ini mengin- 
duksi aktivitas enzim iduronidase leukosit dan mengurangi ekskresi MPS urin. 
MPS hati dan cairan serebrospinal kembali ke normal. Secara ldinis ada penguran- 
gan hepatomegali, komea jemih, terlihat perbaikan obstruksi jalan nafas. Kelainan 
skelet tidak berubah dan fungsi intelek tidak mengalami kemunduran selama 2-5 
tnhun. 


Penyakit Wilson (Degenerasi Hepatolentikular) 

Suatu penyakit yang turun temurun, progresif, fatal, dan jarang terdapat, mempun- 
yai tanda yang karakteristik berupa degenerasi ganglia basal, penyakit hati dan cin- 
cin Kayser-Fleischer. 

Patogenesis 

Pada penyakit ini telah ditemukan 2 bentuk gangguan metabolik yaitu metabolik 
tembaga yang abnormal dan gangguan dałam reabsorpsi tubulus ginjal. Jumlah 
tembaga dałam jaringan, terutama dałam hati dan otak meninggi, kira-kira 10 kali 
daripada normal. Cincin Kayser-Fleischer ialah cińcin pigmen berwama cokelat 
keemas-emasan mengandung tembaga. Jumlah tembaga terdapat pada intra komea 
yang dikeluarkan mełałui urin meninggi. Kadar tembaga protein spesifik dałam 
plasma berkurang. Sebaliknya jumlah tembaga yang terikat tidak erat dengan albu¬ 
min jumlahnya meninggi. 

Disfungsi ginjal terdapat pada sebagian besar pasień, berupa kelainan pada re- 
nbsorpsi tubulus, yang menyebabkan aminoasiduria, peptiduria, proteinuria, głiko- 
suria, urikosuria, fosfaturia. Patogenesis daripada perubahan metabolik dan 
patologis belum seluruhnya dąpat dimengerti. berhubung dengan adanya penim- 
bunan tembaga dałam jaringan yang berłebihan pada pasień penyakit Wilson, 
maka diambil kesimpulan bahwa kerusakan pada hati dan inti łentikular akibat 
penimbunan ini. Karena penimbunan tembaga dałam ginjal terjadi gangguan 
fungsi dałam reabsorpsi asam amino, peptida dan łain-lain. 

Manifestasi Klinis 

Gambaran klinis kasus yang lanjut cukup khas. Tremor pada satu atau kedua ek- 
stremitas bagian atas merupakan manifestasi pertama yang mencolok. Gerakan ab¬ 
normal korea atau bentuk koreoatetoid terdapat pada beberapa pasień. Terdapat 
pula kekakuan pada otot skelet; kekakuan ini dapat berlangsung intermiten atau 
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terus menerus. Akibat kliais dapat berupa spasme sementara pada kasus akut, se- 
hingga terjadi kontraktur dan deformitas yang menetap pada perjaianan penyakit 
yang kronik. Pada penyakit yang łanjut terdapat disartria dan kadang-kadang anar- 
tria. Pasień menjadi sangat kurus. Sering pula terdapat perubahan mental. Perjala- 
nan klinis gangguan pada penyakit ini variabel. Pada sebagian besar pasień tanda 
insufisiensi hati tidak terdapat meskipun berbagai tes fungsi hati abnormal. 
Adanya sirosis dapat dibuktikan dengan biopsi hati. Pada beberapa pasień terlihat 
dengan jelas tanda insufisiensi hati seperti splenomegali, asites, ikterus, hepa- 
tomegali, hematemesis dan spider angiomas. Bila terdapat gangguan fungsi hati 
yang mencolok maka di samping splenomegali terdapat pula anemia, leukopenia 
serta trombositopenia. Manifestasi yang unik, yang paling jelas dan yang meru* 
pakan gambaran tetap pada penyakit ini ialah cincin Kayser-Fleischer. Cincin ini 
patognomonik untuk penyakit Wilson. Kelainan skelet yang terlihat dengan X-ray 
sebagai osteomalasia, kerusakan kartilago, atau fragmentasi tulang sering terdapat 
pada penyakit ini. 
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Kelainan Paroksismal 


Pendahuluan 

Pada bab ini akan dibahas mengenai keadaan yang timbul secara mendadak, beru- 
Iang dan perubahan fungsi otak yang mempunyai potensial untuk sembuh kembali 
(reuersible). Mengenai epilepsi akan dibahas mengenai epidemologi, etioiogi dan 
faal sakitan, klasifikasi bangkitan, kelainan menyerupai epilepsi, sindrom epilepsi, 
pemeriksaan penunjang, dan pengobatan. Di samping hal di atas akan dibahas juga 
mengenai kejang demam dan kejang pada bayi bani lahir (kejang neonatal). 

Tata laksana kejang demam berdasarkan Livingston sudah banyak ditinggaikan, 
maka pada bab ini akan dibahas sedikit saja. Pembahasan terbanyak berdasarkan 
Konsensus 1980, yang lebih sederhana. 

Mengenai kejang pada bayi baru lahir (kejang neonatal) akan dibahas agak Iuas, 
karena kejang pada bayi baru lahir bentuknya tidak khas, sehingga sering tidak 
dlkenal. Untuk memahami hal ini perlu dijelaskan berbagai bentuk kejang pada 
bayi baru lahir. Di samping itu akan dibahas pula etiologinya, penatalaksanaannya 
dan prognosisnya. 


Epidemiologi Epilepsi 


Jimmy Passat 


Epilepsi merupakan suatu gangguan kronik yang tidak hanya ditandai oleh beru- 
langnya kejang, tetapi juga berbagai implikasi medis dan psikososial. Bebannya 
bagi orangtua dan keluarganya sudah diketahui, tetapi dampaknya bagi masya- 
rakat belum sepenuhnya dimengerti. Epidemiologi dapat menjawab berbagai 
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pertanyaan mengenai cpilepsi pada anak, termasuk kekerapannya, apakah pasien- 
nya scmakin banyak, apakah insidens dan prevalcnsnya berbeda-beda menurut 
umur, kemungkinan penyebabnya, apakah ada kecenderungan anak-anak tertentu 
akan mcngalami epilepsi dan seberapa jąuh kita dapat menduganya, jenis-jenis epi- 
lepsi a pa saja yang dapat terjadi pada anak, pcrjalanan penyakitnya dan kendala 
dałam pendidiknn, tingkah laku dan sosiockonomi demikian juga faktor-faktor 
risikonya. Hasil penelitian cpidemiologi akan dapat membcri penjelasan mengenai 
prognosis pasień pada orangtua, meningkatkan usaha-usaha pencegahan dan mer- 
encanakan pelayanan baik bagi pasień dan keluarganya. 


Prevalens dan Insidens Epilepsi 

Penelitian insidens dan prevalens epilepsi telah dilaporkan dari berbagai negara 
tetapi pcrbandingannya sering sulit dilakukan karena para peneliti menggunakan 
definisi, metodę pcmilihan kasus dan klasifikasi epilepsi yang berbeda-beda. 
Walaupun demikian para peneliti umumnya mendapatkan insidens 20-70 per 
100.000 per tahun dan prevalens sewaktu 4-10 per 1000 pada populasi umum. In¬ 
sidens epilepsi berubah-ubah menurut umur, insidens tertinggi pada usia anak- 
anak dini, mencapai nadir pada usia dewasa dini dan naik kembali pada usia tua. 

Pasień laki-laki umumnya sedikit lebih banyak dibandingkan perempuan. 
Prevalens total yang dihitung berdasarkan jumlah penduduk dałam suatu populasi 
yang pernah menderita epilepsi diperkirakan sokitar 2-5%, sehingga diperkirakan 
sebanyak 1 di antara 20 penduduk dałam suatu populasi akan mcngalami kejang 
pada suatu saat dałam hidupnya dan 1 di antara 200 akan mcngalami epilepsi. Se- 
dangkan pada populasi anak diperkirakan 0,3-0,4% di antaranya menderita epi¬ 
lepsi. Perhitungan ini menunjukkan bahwa epilepsi merupakan kelainan neurologis 
scrius yang paling menonjol. 

Epilepsi merupakan masalah pediatrik yang besar dan lebih sering terjadi pada 
usia dini dibandingkan usia selanjutnya, namun insidens yang tepat belum diketa- 
hui dengan pasti. Secara keseluruhan insidens tahunan dałam dekade pertama ke- 
hidupan diperkirakan mencapai 60 per 100.000 dengan prevalens 3 per 1000. 

Di Bagian limu Kesehatan Anak FKUI-RSCM pada tahun 1990 didapatkan 172 
pasień epilepsi baru di antara 6830 pasień yang datang ke klinik Saraf Anak atau 
77.016 pasień yang datang ke poliklinik bagian IKA FKUI-RSCM, sehingga insidens 
di antara pasień yang datang di RSCM adalah 2 per 1000 pasień. Sedangkan pada 
tahun 1991 didapatkan 181 pasień epilepsi baru di antara 6372 pasień yang berobat 
ke klinik Saraf Anak atau 56.518 pasień yang datang ke poliklinik bagian IKA 
FKUI-RSCM, suatu insidens sebesar 3 per 1000 pasień. Pada tahun 1990 dan 1991 
didapatkan pasień epilepsi baru terbanyak pada kelompok umur 5-12 tahun 
masing-masing 43,6% dan 48,6%. Dua puluh dua dari 64 kasus yang terdeteksi 
pada pemantauan 11 tahun mendapatkan pendidikan khusus. Di antara 32 kasus 
yang terdeteksi pada pemantauan 16-23 tahun, 12 menderita cacat mentai. 
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Umu' (Ih) 


Gambar 10-1. Insidens epilepsi menurut umur. 


Risiko Berulangnya Kejang 

Terdapat kesulitan meramalkan prognosis pasień dengan riwayat bangkitan kejang 
pertama kali. Pasień tersebut akan dianggap menderita epilepsi bila mengalami ke¬ 
jang tanpa demam berikutnya, tetapi sejumlah pasień lain mungkin tidak pernah 
mengalami kejang berikutnya semasa hidupnya. 

Terdapat beberapa pertanyaan mendasar sehubungan dengan pasień yang men¬ 
galami kejang pertama, yang disebabkan berbagai hal: Bagaimana risiko men¬ 
galami kejang berikutnya pada pasień? Apakah akan terjadi epilepsi di kemudian 
hari? Bagaimana karakteristik pasień risiko tinggi tersebut?. 

Dibutuhkan pertimbangan bijaksana akan perlu atau tidaknya pemberian obat 
antiepileptik jangka panjang pada anak-anak yang mengalami kejang tanpa 
pencetus yang pertama. Hal ini terutama sangat penting bagi anak-anak karena ke- 
mungkinan efek samping kognitif dan tingkah laku dari obat antiepileptik. 

Kejang Tanpa Demam Setelah Kejang Demam 

Anak dengan kejang demam mempunyai 2 risiko yang mungkin dihadapinya yaitu 
risiko sebesar 30%-40% untuk berulangnya kejang demam dan sebagian kecil men¬ 
galami epilepsi di kemudian hari. Pada penelitian NCPP, hanya 3% di antara anak- 
anak dengan kejang demam mengalami setidaknya sekali kejang tanpa demam. 




Jimmy Passat 193 


Risiko epilepsi di kemudianhari tergantung dari faktor: 

1. Riwayat epilepsi dałam keluarga 

2. Kelainan dałam perkembangan atau kelainan saraf sebelum anak menderita ke- 

jang demam o. 

3. Kejang yang berłangsung lama atau kejang fokal. 

Biła terdapat paling sedikit 2 dari 3 faktor tersebut maka risiko akan menjadi 
epilepsi sekitar 13% dan biła hanya terdapat 1 atau tidak sama sekali faktor tersebut 
maka risikonya hanya 2%-3% saja. Lumbantobing pada penelitiannya mendapat- 
kan 5 pasień dari 83 kasus kejang demam yang dałam pengamatan selanjutnya ke- 
mudian menderita epilepsi. 


Berulangnya Kejang Tanpa Demam Setełah Kejang Tanpa Demam 
Pertama 

Risiko berulangnya kejang setełah banghitan kejang tanpa demam pertama belum 
sepenuhnya diketahui, terutama pada anak-anak. Risiko yang pernah dilaporkan 
pada anak-anak dan atau orang dewasa bervariasi antara 27%-71 %. 

Risiko berulangnya kejang pada anak-anak umumnya tergantung pada jenis ke¬ 
jang serta ada atau tidaknya kelainan neurołogis dan ełektroensefałografi. Di antara 
bayi yang mengalami kejang neonatal, akan terjadi bangkitan kejang tanpa demam 
dałam 7 tahun pertama pada 25% kasus. Tujuh pułuh lima persen di antara bayi 
yang mengalami bangkitan kejang tersebut akan menjadi epilepsi. 

Annegers dkk. meneliti risiko berulangnya kejang pada 424 pasień kejang tanpa 
demam pertama yang terdiri dari neonatus sampai orang dewasa. Berulangnya ke¬ 
jang tercatat pada 220. Secara keseluruhan risiko berulangnya kejang sebesar 9%, 
21%, 30% , 36%, 48% dan 56% berturut-turut setełah pemantauan 1 bulan, 3 bulan, 
6 bulan, 1 tahun, 3 tahun dan 5 tahun (Gambar 10-2). 

Risiko berulangnya kejang berbeda-beda secara bermakna menurut klasifikasi 
etiołogi kejang pertama. Pasień dengan kejang pertama yang idiopatik (287 orang), 
yaitu pasień yang tidak mempunyai riwayat gangguan neurołogis yang dapat di- 
anggap predisposisi terjadinya kejang, mempunyai prognosis yang paling baik den¬ 
gan risiko rekuren kumułatif 26% pada 1 tahun dan 45% pada 5 tahun pemantauan. 
EEG abnormal, kelainan neurołogis dan kejang parsial pada pasień merupakan 
prediktor tingginya risiko berulangnya kejang. 

Pasień dengan kejang pertama yang simtomatik (122 orang), yaitu pasień den¬ 
gan riwayat gangguan susunan saraf pusat pascaneonatal yang dianggap predis¬ 
posisi terjadinya kejang seperd infeksi susunan saraf pusat, penyakit serebrovas- 
kular atau trauma kepala, mempunyai risiko rekuren 56% selama periode 1 tahun 
dan 77% selama periode 5 tahun. Pasień dengan palsi serebral atau retardasi mental 
berat akibat defisit neurołogis sejak lahir (15 orang), mempunyai risiko rekuren 92% 
selama periode 1 tahun (Gambar 10-3). 
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Gambar 10-2. Risiko berulangnya kejang tanpa demam dałam 5 tahun pertama. 



Gambar 10-3. Risiko berulangnya kejang pada beberapa jenis kasus. 
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Shinnar dkk. melakukan penelitian prospektif terhadap 283 anak-anak yang 
mengalami kejang pertama tanpa pencetus yang dipantau rata rata seiama 30 bu- 
lan. Kejang berikutnya dialami oleh 101 anak (36%). Risiko kumulatif berulangnya 
kejang pada seluruh pasień sebesar 26%, 36%, 40% dan 42% pada pemantauan 12 
bulan, 24 bulan, 36 bulan dan 48 bulan berturut-turut. 

Risiko kumulatif berulangnya kejang pada 47 anak-anak dengan kejang pertama 
yang simtomatik (terdapat ensefalopati statik sejak lahir dan atau gangguan neu- 
rologis menetap seperti penyakit serebrovaskular atau trauma kepala signifikan se- 
belum kejang) sebesar 37%, 53% dan 60% pada pemantauan 12, 24, dan 36 bulan 
berturut-turut; sedangkan pada 236 anak-anak dengan kejang pertama yang idio- 
patik risiko tersebut di atas sebesar 24%, 33% dan 36% pada 12, 24 dan 36 bulan 
berturut-turut. 

Faktor risiko kunci berulangnya kejang dałam penelitian ini ialah etiologi kejang 
(idiopatik atau simtomatik) dan elektroensefalogram. Dengan variabel tersebut da- 
pat ditentukan sekelompok besar anak-anak dengan risiko rendah (kejang idiopatik 
dengan elektroensefalogram normal) dan sekelompok kecil -anak-anak dengan 
risiko tinggi untuk mengalami kejang berikutnya (kejang idiopatik dengan elektro¬ 
ensefalogram abnormal dan riwayat epilepsi dałam keluarga, kejang simtomatik 
dengan riwayat kejang demam, kejang simtomatik yang parsial). 

Dałam penelitian ini tidak terdapat perbedaan tingkat rekurensi antara yang 
diobati dan yang tidak diobati. Hasil penelitian ini menunjukkan bahwa meskipun 
tanpa pengobatan anak-anak dengan kejang pertama tanpa pencetus pada umum- 
nya tidak akan mengalami kejang berikutnya. Anak dengan kejang pertama idio¬ 
patik dengan elektroensefalogram normal umumnya mempunyai prognosiś baik. 


Remisi dan Kekambuhan Pasień Epilepsi 

°bat and epilepsi dapat mengontrol kejang pada 70%-80% anak-anak dengan epi¬ 
lepsi. Risiko u tama penghentian andkonvulsan ialah kambuhnya kejang. Annegers 
dkk. melakukan pemantauan pada 475 pasień epilepsi, 328 pasień dapat dipantau 
sedikitnya seiama 10 tahun dan 141 pasień dipantau sedikitnya seiama 20 tahun. 
Setelah 10 tahun sejak diagnosis mereka mendapatkan remisi (bebas kejang seiama 
5 tahun atau Iebih dan masih berlangsung terus) sebanyak 61% dan setelah 20 ta¬ 
hun sebanyak 70%. Setelah 20 tahun diperkirakan sekitar 30% pasień tetap men¬ 
galami kejang, 20% remisi dengan obat antikonvułsan dan-50% remisi tanpa obat. 
Setelah 20 tahun didapatkan 74% di antara 335 pasień dengan epilepsi idiopatik 
mengalami remisi. Pada 73 pasień dengan epilepsi sekunder (gangguan susunan 
saraf pusat yang didapat pascanatał) juga didapatkan tingkat remisi yang sama 
dengan kelompok idiopatik. Sedangkan pada 49 pasień dengan disfungsi neurolo- 
gis sejak lahir hanya didapatkan remisi sebesar 46%. 

Pada pasień epilepsi idiopatik tingkat remisi pasień dengan kejang umum tonik 
klonik Iebih tinggi dari pada kejang fokaL Setelah 20 tahun didapatkan remisi 
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sebesar 85% untuk pasień dengan kejang umum tonik klonik, 80% untuk serangan 
absens dan 65% untuk kejang parsiał kompleks. Remisi tanpa obat didapatkan pada 
50% pasień epilepsi umum dan 35% epilepsi parsial kompleks. 

Setelah 10 tahun didapatkan remisi sebesar 75% untuk pasień dengan diagnosis 
sebelum berusia 10 tahun, 68% untuk pasień dengan diagnosis antara usia 10-19 ta¬ 
hun dan 63% untuk pasień dengan diagnosis antara usia 20-59 tahun. Pada kelom- 
pok usia yang sama didapatkan remisi tanpa obat sebesar 51%, 40% dan 28% 
berturut-turut setelah 5 tahun sejak diagnosis. 

Kemungkinan kekambuhan diperkirakan sekitar 8%, 15% dan 24% dałam 5, 10 
dan 20 tahun pertama berturut-turut sesudah mengalami status remisi. Emerson 
dkk. mendapatkan 69% anak-anak yang bebas serangan 4 tahun atau lebih selama 
mendapatkan antikonvulsan tetap akan bebas kejang setelah antikonvulsan 
dihentikan. 

Terdapat beberapa faktor yang turut menentukan kemungkinan kambuhnya ke¬ 
jang setelah penghentian antikonvu!san. Retardasi mental dan mudanya usia saat 
onset kejang meningkatkan risiko kambuh. Beberapa faktor lain yang menunjukkan 
beratnva epilepsi juga meningkatkan risiko kambuh, antara lain, seringnya seran- 
gnn kejang sebelum epilepsi terkontrol, kelainan EEG yang nyata serta lamanya dan 
jumlah antikonvulsan yang dibutuhkan untuk mengontroł epilepsi. 

Shinnar dkk. dałam penelitiannya mendapatkan 75% anak-anak dan remaja epi¬ 
lepsi yang bebas kejang selama 2 tahun tetap bebas kejang setelah penghentian an- 
tikonvulsan selama 30 bulan. Kekambuhan paling sering terjadi dałam bulan-bulan 
pertama penghentian obat dan 82% kekambuhan terjadi dałam tahun pertama. Ke¬ 
lainan elektroensefalogram yang khas (perlambatan atau gelombang paku), jenis 
kejang dan usia saat kejang merupakan faktor yang berperan dałam prognosis. 

Shinnar dkk. merckomendasikan penghentian antikonvulsan pada pasień epi¬ 
lepsi yang sudah bebas kejang selama 2 tahun atau lebih. Tingginya tingkat remisi 
dan rendahnya kekambuhan berbagai penelitian ini menunjukkan prognosis epi¬ 
lepsi yang baik pada anak. 


Prognosis 

Prognosis anak yang menderita epilepsi tergantung bermacam-macam faktor 
medis, sosial dan psikologis. Secara umum prognosis epilepsi berhubungan dengan 
beberapa faktor seperti kekerapan kejang, ada atau tidnknya defisit neurologis atau 
mental, jenis dan lamanya kejang. 

Walaupun prognosis sosial dan medis pasień epilepsi cendcrung berbeda-beda 
dałam berbagai aspek, prognosis terutama dipengaruhi olch terkontrolnya kejang. 
Kehidupan pasień akan jauh lebih norma! bila tidak membutuhkan obat antiepilep- 
tik dan bebas serangan sedikitnya 1 tahun atau lebih. 

Siilanpaa dałam penelitian prognosis inteligensia dan penyesuaian sosial pasień 
epilepsi mendapatkan 47,3% pasień dengan inteligensia norrnal, 13,1% dengan 
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retardasi mental ringan dan sisanya dengan retardasi mcntal sedang atau berat. Di 
samping itu terdapat gangguan perkembangan motor halus pada 42,7% pasień, 
gangguan berbicara pada 40% pasień dan kesulitan dałam hubungan interpersonał 
pada 37,8% pasień. Sebanyak 60% pasień dapat mengikuti sekolah normal tetapi 
hanya 4,7% yang dapat masuk ke perguruan tinggi. Prevalens kematian mendadak 
yang berhubungan dengan kejang sekitar 1:525 dan 1:2100 pasień epilepsi. Pada 
umumnya kematian yang berhubungan dengan kejang disebabkan penyakit yang 
mendasarinya, status epileptikus dan kccelakaan akibat tenggelam atau trauma. 

Mortalitas anak-anak yang menderita epilepsi dałam 10 tahun pertama setelah 
diagnosis sebesar 5,7% dan 2,9% lainnya meninggal antara 11 dan 24 tahun. Mor¬ 
talitas jauh lebih tinggi pada pasień yang mengalami epilepsi sebelum berusia 1 ta¬ 
hun, pada pasień epilepsi simtomatik dan spasme infantil dibandingkan pasień 
epilepsi dengan epilepsi tonik klonik umum. Risiko tenggelam anak yang 
menderita epilepsi sekitar 4 kali lebih sering dibandingkan anak nonepilepsi. 

Secara umum dapat disimpulkan bahwa prognosis epilepsi pada anak sangat 
tergantung pada-jenis epilepsi yang dideritanya. Faktor yang berhubungan dengan 
baiknya prognosis di antaranya tidak terdapatnya kelainan neurologis dan mental; 
tidak kerapnya kejang, terutama jenis tonik klonik umum, hanya terdapat satu jenis 
kejang, dan cepatnya kejang dikendalikan. Umur onset yang relatif lambat, sesudah 
usia 2 atau 3 tahun, juga merupakan faktor yang menguntungkan. Risiko kekambu- 
han setelah penghentian pengobatan tergantung pada faktor yang sama dengan re- 
misi kejang. Sebaliknya, faktor yarig berhubungan dengan prognosis yang buruk di 
antaranya terdapatnya penyebab kejang organik, terdapatnya kelainan neurologis 
dan atau mental, terdapatnya beberapa jenis kejang termasuk serangan tonik klonik 
umum yang sering dan atau kejang tonik dan atonik. 


Etiologi dan Faal Sakitan Epilepsi 


S.M. Lumbantobing 


Bangkitan epilepsi merupakan manifestasi klinis lepas muatan listrik yang berlebi- 
han di sel neuron otak. Hal ini terjadi karena fungsi sel neuron terganggu. Gang¬ 
guan fungsi ini dapat berupa gangguan fisiologis, biokimia, anatomis atau 
gabungan faktor tersebut. Setiap kelainan yang mengganggu fungsi otak atau 
fungsi sel neuron di otak, baik kelainan lokal maupun umum, dapat mengakibat- 
kan terjadinya bangkitan kejang atau serangan epilepsi. 
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Sebetulnya tiap orang dapat dibuat mengalami bangkitan kejang, asal kepada- 
nya diberikan rangsangan yang cukup kuat, misalnya elektrosyok atau suntikan 
obat metrasol. Bila rangsang melampaui ambang kejang, maka terjadilah bangkitan 
kejang. Pada pasień epilepsi, bangkitan kejang dapat terjadi secara spontan atau 
oleh rangsang yang ringan. Mungkin dapat dikatakan bahwa pada pasień epilepsi 
didapatkan ambang kejang yang rendah. 


Etiologi 

Bangkitan kejang atau serangan epilepsi dapat dicetuskan oleh inaktivitas sinaps 
inhibisi, atau oleh stimulasi berlebihan pada sinaps eksitasi; atau oleh perubahan 
pada keseimbangan neurotransmiter-palsu yang memblokade aksi neurotransmiter 
alamiah. Turunnya ambang kejang mungkin diakibatkan oleh perubahan konsen- 
trasi ion dałam cairan tubuh. Depolarisasi mungkin merupakan refleksi dari kega- 
galan pompa ion, yang dapat disebabkan karena kurangnya pasokan enersi pada 
keadaan hipoglikemia, anoksia atau gangguan metabolik lainnya. 

Bangkitan epilepsi akan berakhir bila inhibisi meningkat dan menjadi Iebih ung- 
gul. Bagaimana hal ini terjadi beium diketahui secara rinci. Telah diketahui bahwa 
sel glia ikut berpartisipasi dałam menyangga konsentrasi ion ekstraselular; pen- 
garuh inhibisi dari subkorteks dapat menembus ke korteks dan habisnya bahan- 
bahan di neuron yang -scdang berlepas-muatąn-berlebihan akan. mengurangi ke- 
mampuannya untuk selanjutnya membangkitkan gelombang paku. Sampai saat ini 
belum dapat diungkąpkan dengan baik mengapa lesi kortikal atau subkortikal ter- 
tentu yang mampu menjadi epileptogenik sedangkan lesi lainnya tidak; dan bagai¬ 
mana lesi anatomik dapat menimbulkan keadaan epiieptik pada neuron-neuron di 
sekitarnya. 

Telah dikemukakan bahwa tiap kelainan yang mengganggu łungsi otak dapat 
mengakibatkan bangkitan epilepsi atau bangkitan kejang. Tiap kelainan di otak da¬ 
pat merupakan salah satu sebab bangkitan epilepsi. Dikatakan salah satu, karena 
untuk terjadi bangkitan epilepsi dibutuhkan beberapn faktor yang berperan 
bersama-sama. Beberapa faktor bertindak serempak secara sincrgistik dałam 
mencetuskan bangkitan epilepsi pada individu yang pęka. 

Misalnya seorang anak yang menderita tumor otak dan menjadi pasień epilepsi. 
Anak tersebut tidak terus-menerus mengalami serangan epilepsi. Kadang-kadang 
hanya sekali seminggu atau sekali sebulan; padahal tumor tetnp ada di otak. Jadi 
dibutuhkan faktor-faktor lain agar terjadi bangkitan epilepsi. 

Bila ditinjau dari faktor etiologi, maka sindrom epilepsi dapat dibagi menjadi 2 
kelompok, yakni: 

1. epilepsi idiopatik (penyebab tidak diketahui) 

2. epilepsi simtomatik (penyebabnya diketahui, misalnya tumor otak, pascatrauma 

otak, pascaensefalitis). 
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Epilepsi Idiopatik 

Pada sebagian bcsar pasień, penyebab epilepsi tidak diketahui dan biasanya pasień 
tidak mcnunjukkan manifestasi cacat otak dan juga tidak bodoh. Dengan bertam- 
bah majunya pengetahuan serta keman^puan diagnostik, maka golongan idiopatik 
makin berkurang. Sebagian dari jenis idiopatik disebabkan oleh abnormaiitas kon- 
stitusional dari fisiologi serebral yang disebabkan oleh interaksi beberapa faktor ge- 
netik. Gangguan fisiologis ini melibatkan stabilitas sistem talamik-intralaminar dari 
substansia kclabu basal dan mencakup reticulnr actiwtłing system dałam sinkronisasi 
lepas muatan. Sebagai akibatnya dapat terjadi gangguan kesadaran yang berlang- 
sung singkat (absens murni, petit mai), atau lebih lama dan disertai kontraksi otot 
tonik-klonik (tonik-klonik umum, grand mai). 

Seyog>-anva, kata idiopatik, diperuntukkan bagi pasień epilepsi yang menunjuk- 
kan bangkitan kejang umum sejak dari permulaan serangan. Pada serangan fokal 
atau psikomotor atau yang mempunyai aura yang menyatakan bahwa bangkitan 
bcrmula pada sekelompok populasi neuron yang bersifat epileptik, dengan pe- 
meriksaan yang teliti dengan fasilitas yang lebih baik, umumnya penyebabnya da¬ 
pat diketahui. Dałam praktek, kata epilepsi idiopatik digunakan secara longgar, 
yakni pasień yang tidak menunjukkan manifestasi patologi otak dan penyebabnya 
tidak diketahui. Umumnya faktor genetik lebih berperan pada epilepsi idiopatik. 

Faktor Genetik .. 

Pengnruh faktor genetik atau hereditas memang ada pada epilepsi, tetapi kecil. 
Pada epilepsi idiopatik pengaruh ini lebih besar. Telah dilakukan beberapa peneli- 
tian anak kembar untuk mengungkapkan hal ini. Lennox dan Lenriox mendapatkan 
bahwa bila pada probanci yang epilepsi tidak didapatkan manifestasi cedera otak, 
maka konkordans pada kembar-telur-tunggal ialah 70,2% (33 dari 47), sedang pada 
kembar-telur-ganda angka ini ialah 5,6% (3 dari 54), menujukkan dengan jelas 
adanya pengaruh genetik. 

Pada probanci yang epilepsi dengan manifestasi cedera otak, konkordans pada 
kembar-telur-tunggal ialah 10,8% (4 dari 47), sedang pada kembar-telur-ganda 
ialah 7,5% (5 dari 67). Tsuboi dan Okada mengumpulkan 6 laporan penelitian besar 
mengenai epilepsi pada kembaran dan mendapatkan bahwa konkordans untuk epi¬ 
lepsi ialah 60% bagi kembar-telur-tunggal dan 13% untuk kembar-telur-ganda. 

Epilepsi Simtomatik 

Epilepsi simtomatik dapat terjadi bila fungsi otak terganggu oleh berbagai kelainan 
intrakranial atau ekstrakranial. Penyebab intrakranial misalnya anomali kongenital, 
trauma otak, neoplasma otak, lesi iskemia, ensefalopati, abses otak, jaringan parut. 

Penyebab yang bermula ekstrakranial dan kemudian juga mengganggu fungsi 
otak, misalnya: gagal jantung, gangguan pemapasan, gangguan metabolisme (hipo- 
glikemia, hiperglikemia, uremia), gangguan keseimbangan elektrolit, intoksikasi 
obat, gangguan hidrasi (dehidrasi, hidrasi lebih). 
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Hampir semua penyakit o tak dapat mengakibatkan kelainan pada sekelompok 
sel neuron dengan gangguan kelistrikan dan merupakan sumber epileptogen. Ben- 
tuk serangan epilepsi yang diakibatkannya bergantung pada Ietak serta fungsi 
kelompok neuron tersebut; misałnya kelompok neuron yang di korteks motor dapat 
mengakibatkan bangkitan fokal motor, dengan gerakan konvuIsif pada ekstremitas 
kontralateral. Bangkitan ini dapat terlokalisasi, atau dapat menjalar, menyebar 
sepanjang girus, melibatkan bagian tubuh lainnya; atau dapat pula menyebar Re 
formasio retikularis dan diikuti oleh bangkitan kejang umum. Pemeriksaan EEG bi- 
asanya dapat menentukan letak fokus epilepsi. 

Jaringan patołogis, seperti jaringan tumor, bukanlah epileptogenik, naraun sel 
neuron di sekitarnya yang menjadi terganggu fungsi dan metabolismenya, dapat 
merupakan fokus epileptik. Jejas otak oleh trauma lahir dan defek perkembangan 
dapat disertai epilepsi. Pada usia lebih lanjut, tumor otak, penyakit degeneratif, 
kelainan pembuluh darah merupakan penyebabyang lebih sering. 

Seperti telah dikemukakan sebelumnya, agar supaya terjadi bangkitan epilepsi 
dibutuhkan beberapa faktor yang bekerja bersama. Kelainan struktural saja, seperti 
tumor atau sikatriks trauma, tidak dapat membangkitkannya. Kita ketahui bahwa 
jaringan abnormal tersebut selalu berada di dałam otak penderitanya, namun bang¬ 
kitan epilepsi tidak setiap saat muncul, melainkan sesekali. Demikian pula, tidak 
semua orang yang mempunyai jaringan abnormal di otak, seperti tumor, akan men¬ 
jadi epilepsi. Dari segi praktis, harus dilacak faktor-faktor yang ikut berperan da¬ 
łam mencetuskan bangkitan epilepsi, yang disebut faktor pencetus. Contoh faktor 
pencetus, yang mungkin berbeda pada tiap pasień, ialah: stress, demam, Iapar, 
hipoglikemia, kurang tidur, alkalosis oleh hiperventilasi, gangguan emosional. 

Pada anak, faktor usia dan perkembangan ikut mempengaruhi apakah akan ada 
epilepsi atau tidak. Bangkitan kejang lebih jarang didapatkan pada bayi prematur, 
karena sistem sarafnya belum berkembang, dan lebih sering dijumpai pada bayi cu- 
kup umur. Bangkitan epilepsi lebih jarang dijumpai pada usia bulan-bulan per- 
tama, dan lebih sering antara usia 4 bulan sampai 4 tahun, kemudian menurun 
frekuensinya sampai remaja. 


Faal Sakitan 

Selama dasa-warsa terakhir ini tidak banyak kemajuan yang diperoleh dałam men- 
gungkapkan patofisiologi epilepsi. SampaLsaat ini belum terungkapkan dengan 
baik dan rinci mekanisme yang memulai atau yang mencetuskan sel neuron untuk 
berlepas muatan secara sinkron dan beriebihan. Dengan perkataan lain, sampai saat 
in belum diketahui dengan baik mekanisme terjadinya bangkitan epilepsi. Namun, 
beberapa faktor yang ikut berperan telah terungkapkan, misałnya: 

Gangguan pada membran sel neuron 

Potensial membran sel neuron bergantung pada permeabilitas sel tersebut terhadap 
ion natrium dan kalium. Membran neuron permeabel sekali terhadap ion kalium 



S M Lumbantobing 201 


dan kurang permeabel terhadap ion natrium, sehingga didapatkan konsentrasi ion 
kalium yang tinggi dan konsentrasi ion nafcrium yang rendah di dałam sel dałam 
keadaan normal. 

Potensial membran ini dapat diganggu dan berubah oleh berbagai hal, misalnya 
perubahan konsentrasi ion ekstraselular, stimulasi mekanis atau kimiawi, peruba- 
han pada membran ołeh penyakitatau jejas, atau pengaruh kełainan genetik. 

Bila keseimbangan terganggu, sifat semi-permeabel berubah, membiarkan ion 
natrium dan kalium berdifusi melalui membran dan mengakibatkan perubahan ka- 
dar ion dan perubahan potensial yang menyertainya. Potensial-aksi terbentuk di 
permukaan sel, dan menjadi stimulus yang efektif pada bagian membran sel lain- 
nya dan menyebar sepanjang akson. Konsep bahwa permeabilitas ion meningkat 
pada bangkitan epilepsi saat ini banyak dianut. Tampaknya semua konvulsi, 
apapun pencetus atau penyebabnya, disertai berkurangnya ion kalium dan me- 
ningkatnya konsentrasi ion natrium di dałam sel. 

Gangguan pada mekanisme inhibisi prasinaps dan pasca-sinaps 

Sel neuron saling berhubungan sesamanya melalui sinaps-sinaps. Potensial-aksi 
yang terjadi di satu neuron dihantar melalui neurakson yang kemudian membebas- 
kan zat transmiter pada sinaps, yang mengeksitasi atau menginhibisi membran pas- 
casinaps. Transmiter eksitasi (asetilkolin, glułamic acid) mengakibatkan depolarisasi; 
zat transmiter inhibisi (GABA atau Gama amino butyńc acid, glisin) menyebabkan 
hiperpolarisasi neuron penerimanya. Jadi satu impuls dapat mengakibatkan stimu¬ 
lasi atau inhibisi pada transmisi sinaps. 

Tiap neuron berhubungan dengan sejumlah besar neuron-neuron lainnya 
melalui sinaps eksitasi atau inhibisi, sehingga otak merupakan struktur yang terdiri 
dari sel neuron yang saling berhubungan dan saling mempengaruhi aktivitasnya. 
Pada keadaan normal didapatkan keseimbangan antara eksitasi dan inhibisi. Gang¬ 
guan terhadap keseimbangan ini dapat mengakibatkan terjadinya bangkitan ke¬ 
jang. Efek inhibisi ialah meninggikan tingkat polarisasi membran sel. Kegagalan 
mekanisme inhibisi mengakibatkan terjadinya lepas muatan listrik yang berłebihan. 
Zat GABA mencegah terjadinya hipersinkronisasi. Gangguan sintesis GABA men¬ 
gakibatkan perubahan keseimbangan eksitasi-inhibisi, dan eksitasi lebih unggul 
dan dapat menimbulkan bangkitan epilepsi. Fosfat-piridoksal penting untuk sinte¬ 
sis GABA, defisiensi piridoksin metabolik atau nutrisi dapat mengakibatkan kon- 
vulsi pada bayi. Antikonvuisan valproat bekerja dengan melalui pencegahan peme- 
cahan GABA. 

Dapat dikemukakan bahwa pada bayi dan anak, bukan saja maturasi anatomik 
dari sistem saraf mempunyai peranan, tetapi juga variasi antara keseimbangan 
sistem inhibisi dan eksitasi di otak memainkan peranan penting dałam menentukan 
ambang kejang, dengan demikian mempengaruhi perubahan tinggi-rendahnya am- 
bang kejang. Demikian pula, jaringan saraf dapat menjadi hipereksitabel oleh pe¬ 
rubahan homeostasis tubuh. Perubahan tersebut dapat diakibatkan oleh demam. 
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hipoksia, hipokalsemia, hipoglikemia, hidrasi-lebih dan perubahan keseimbangan 
asam-basa. Faktor ekstemal dapat pula meningkatkan hipereksitabilitas, misalnya 
obat konvulsan, penghentian mendadak obat antikonvulsan terutama barbiturat, 
dosis-łebih berbagai macam obat dan berbagai toksin. 

Dengan menggunakan elektrode-mikro dapat diselidiki perangai kelistrikan 
satu neuron. Telah diidentifikasi lepas muatan yang berasal dari badan sel, dendrit 
dan akson. Dapat ditunjukkan bahwa aktivitas łetupan listrik abnormal yang ber- 
frekuensi tinggi didapatkan pada sel neuron di fokus epileptik. Diduga bahwa ak- 
tivitas autonom ini disebabkan olch dcpolarisasi dendrit, karena adanya perbedaan 
potensial antnra badan sel dan dendrit. Perubahan patologis di dendrit ini dapat 
diakibatknn olch tekanan mekanis, misalnya oleh jaringan parut. Neuron epileptik 
secara histologis mempunyai sedikit ujung sinaps, dengan demikian rangsang ef- 
eren yang ditcrimanya berkurang. Berkurangnya rangsang eferen ini dapat men- 
gakibatkan sel neuron menjadi hipersensitif, misalnya terhadap zat kimiawi di 
sckelilingnya; dengan demikian dapat terjadi lepas muatan listrik yang berlebihan 
secara spontan. 

Sel glia 

Sel glia diduga berfungsi untuk mengatur ion Kalium ekstra-selular di sekitar neu¬ 
ron dan terminal presinaps. Pada gliosis atau keadaan cedera, fungsi glia yang 
mengatur konsentrasi ion kalium ekstraselular dapat terganggu dan mengakibat- 
kan meningkatnya eksitabilitas sel neuron disekitamya. Rasio yang tinggi antara 
kadar ion kalium ekstraselular dibanding intrasełular dapat mendepolarisasi mem¬ 
bran neuron. 

Telah didnpat banyak bukti bahwa astroglia berfungsi membuang ion kalium 
vang berlebihan sewaktu aktifnya sel neuron. Didapatkan bahwa sewaktu kejang 
kadar ion kalium meningkat sebanyak 5 kali atau lebih di cairan interstisial yang 
mengitnri sel neuron. Waktu ion kalium diserap oleh astroglia cairanpun ikut ter- 
scrap dan sel astroglia menjadi membengkak (edema); hal ini merupakan jawaban 
vang khas bagi astroglia terhadap meningkatnya ion kalium ekstraselular, baik 
yang disebabkan oleh hiperaktivitas neuronal, maupun akibat iskemia serebral. 

Pada penelitian eksperimental didapatkan bahwa bila kation dimasukkan ke da¬ 
łam sel astrosit melalui pipet mikro timbullah letupan kejang (seizure disharge) pada 
sei neuron disekitamya; suntu ilustrasi mengenai peranan sel astroglia dałam men¬ 
gatur aktivitas neuronal. 

Para penyelidik umumnya sependapat bahwa sebagian terbesar bangkitan epi¬ 
lepsi berasal dari sekelompok sel neuron yang abnormal di otak, yang berlepas 
muatan listrik secara berlebihan dan hipersinkron. Kelompok sei neuron yang ab¬ 
normal ini, yang disebut juga sebagai fokus epileptik, mendasari semua jenis epi¬ 
lepsi, yang umum maupun yang fokal (parsial). Lepas muatan listrik ini kemudian 
dapat menyebar melalui jalur-jalur fisiologis-anatomis dan melibatkan daerah di 
sekitarnya atau daerah yang lebih jauh letaknya di otak. 
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Bila sekclompok sel neuron tercetus dałam aktivitas iistrik berlebihan, maka di¬ 
dapatkan 3 kemungkinan: 

1. Aktivitas ini tidak menjalar ke sekitarnya, melainkan tcrlokalisasi pada kelom- 
pok neuron tersebut, kemudian berhanti 

2. Aktivitas menjalar sampai jarak tertentu, namun tidak melibatkan seluruh otak, 
kemudian menjumpai tahanan dan berhenti. 

3. Aktivitas menjalar ke seluruh otak dan kemudian bcrhenti. 

Pada keadaan 1 dan 2 didapatkan bangkitan epilepsi fokal (parsial), sedang 
pada keadaan 3 didapatkan kejang umum. Jenis bangkitan epilepsi bergantung 
kepada letak serta fungsi sel neuron yang berlepas-muatan Iistrik berlebihan serta 
penjalarannya. Kontraksi otot somatik akan terjadi bila lepas muatan melibatkan 
daerah motor di lobus frontalis. Bermacam ragam gangguan sensori akan terjadi 
bila struktur di lobus parietalis dan oksipitalis terlibat. Kcsadaran menghilang bila 
lepas muatan melibatkan batang otak dan talamus. Tidak seinua sel neuron di 
susunan saraf pusat dapat mencetuskan bangkitan epilepsi klinis, walaupun ia ber- 
lepas muatan Iistrik berlebihan. Sel neuron di serebelum, di bagian bawah batang 
otak dan di medula spinalis tidak mampu mencetuskan bangkitan epilepsi. 
Fenomen Todd lebih sering dijumpai pada pasień dengan fokus oleh lesi struktural. 

Sesekali didapatkan cacat akibat bangkitan kejang yang menetap. Bangkitan ke¬ 
jang yang berlangsung lebih dari 30 menit dapat mengakibatkan kerusakan pada 

sel neuron, dengan akibat cacat yang menetap.. 

Sebagian besar enersi sel saraf digunakan untuk transportasi ion natrium dan 
kalium, yang berhubungan erat dengan kelistrikan serta penjalarannya. Diduga 
bahwa sel neuron mampu mengeluarkan ion natrium dari dałam sel. Akibat dari 
keadaan ini didapatkan konsentrasi ion kalium yang tinggi di ruang intraselular 
dan konsentrasi ion natrium yang tinggi di ruang ckstraselular. Untuk memompa 
ion natrium ke luar dibutuhkan banyak enersi yang diperoleh mclalui senyawa fos- 
fat (ATP). Bila terjadi bangkitan kejang, maka aktivitas pcmompaan natrium ber- 
tambah. Dengan demikian kebutuhan akan senyawa ATP bcrtambah. Dengan 
perkataan lain kebutuhan akan oksigen dan glukose meningkat. Bila kejang ber¬ 
langsung singkat, maka peningkatan kebutuhan ini masih dapat dipenuhi. Namun, 
bila kejang berlangsung lama, ada kemungkinan bahwa kebutuhan akan oksigen 
dan glukose tidak terpenuhi, sehingga sel neuron dapat rusak atau mati. 
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Klasifikasi Bangkitan atau Serangan Kejang pada Epilepsi 


Sofyan Ismael 


Dałam bidang epilepsi dikenal 2 klasifikasi, yaitu klasifikasi bangkitan atau serang¬ 
an kejang dan klasifikasi sindrom epilepsi. Klasifikasi serangan kejang bukanlah 
klasifikasi epilepsi, tetapi dibuat semata-mata berdasarkan manifestasi kejang se- 
cara klinis dan EEG. Masing-masing serangan kejang tersebut dapat terjadi pada 
sindrom epilepsi yang berbeda. Sebaliknya, klasifikasi sindrom epilepsi adalah kla¬ 
sifikasi epilepsi, dibuat untuk mendeskripsi grup yang menunjukkan aspek sama 
dałam berbagai hal, baik manifestasi klinis, umur, EEG, dan prognosis. Satu sin¬ 
drom epilepsi dapafmenunjukkan serangan kejang yang bervariasi. 

Pentingnya suatu klasifikasi yang seragam dan diłerima secara uniyersal mer u- 
pakan langkah utama dałam pengetahuan mengenai proses yang mendasari dan 
sebagai sarana komunikasi untuk membandingkan dan mengevaluasi peneLitian 
ilmiah, serta untuk pengobatan. Klasifikasi International League Agnitist Epilepsy 
pada tahun 1969 didasarkan pada serangan kejang secara klinis, EEG iktal (EEG 
pada saat serangan), EEG interiktal (EEG di luar serangan), anatomi, etiologi, dan 
umur. Pada tahun 19S1 dibuat revisi yang hanya berdasarkan manifestasi klinis, 
EEG iktal dan EEG interiktal. Lihat Tabel 10-1. 


Kejang Parsial 

Perbcdaan antara kejang parsial sederhana dan kejang parsial kompleks adalah 
apakah pasień tetap sadar atau terjadi perubahan kesadaran. Kcsadaran didefinisi- 
kan sebagai respons atau kewaspadaan pasień terhadap stimulus eksternal. Res- 
pons adalah kesanggupan pasień untuk mengikuti perintah sederhana sedangkan 
kewaspadaan adalah kesanggupan pasień untuk ditanya mengenai suatu keadaan 
dan ingat tidaknya pasień terhadap kejadian tersebut bila ditanya setelah kejadian. 

Kejang Parsial Sederhana 

Kejang parsial sederhana adalah kejang dengan onset lokal pada 1 bagian tubuh 
tanpa terganggunya kesadaran. Gejala dapat berupa gejala motor, sensori, kognitif, 
atau afektif. Kejang parsial dengan gejala kognitif atau afektif dibicarakan dałam 
serangan parsial kompleks. 
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Tabel 10-1. Klasifikasi bangkitan atau serangan kejang 
International League Against Epllepsy, 1981 


I. Kejang parsial (fokal, lokal) 

A. Parsial sederhana: Dapat dengan manifestasi motor, autonomik, somatosensori. psikik. 

B. Parsial kompleks 

1. Dengan gangguan kesadaran sejak onset 

2. Onset parsial sederhana diikuti penurunan kesadaran 

C. Kejang parsial menjadi tonik-klonik umum secara sekunder 

1. Parsial sederhana menjadi tonik-klonik umum 

2. Parsial kompleks menjadi tonik-klonik umum 

II. Kojang umum 

A. 1. Absens 

a. Hanya gangguan kesadaran 

b. Dengan komponen klonik ringan 

c. Dengan komponen atonik v - 

d. Dengan komponen tonik V 

e. Dengan automatisme 

f. Dengan komponen autonomik (b sampai f .dapat terjadi sendiri atau dałam kombinasi) 

2. Absens atipik 

B. Mioklonik ^ 

C. Klonik 

D. Tonik 

E. Tonik-klonik 

F. Atonik atau astatik 

III. Tidak dapat diklasifikasi 


Dengan gejala motor 

Setiap bagian tubuh dapat terkena sesuai daerah motor fokus epilepsi. Secara klinis 
terlihat gerakan klonik sejak awal atau gerakan klonik setelah fasę tonik sebentar, 
loka! pada satu tempat. Seringkali mengenai jari, bibir, kelopak mata, otot wajah, 
Iidah, farings dan larings, dengan salivasi dan kesulitan bicara. Kejang versive ser- 
ing ditemukan, berupa deviasi konjugat bola mata dan kepala ke satu sisi, kadang- 
kadang dengan komponen klonik. Dapat disertai perubahan postural berupa kon- 
traksi tonik lengan bawah dengan abduksi bahu di sisi arah muka menoleh. 

Selanjutnya serangan dapat menjalar, melompat ke tempat lain atau menjadi 
umum. Bila kejang menjalar ke sekitamya, terlihat facksonian seizure berupa pen- 
jalaran kejang motor. Bila terkena sistem limbik akan terjadi epilepsi parsial kom¬ 
pleks. Bila melibatkan kedua hemisfer terjadi kejang tonik klonik umum disertai 
penurunan kesadaran. Seringkali penyebaran kejang terjadi sangat cepat sehingga 
komponen parsial tidak terlihat terutama pada fokus di Iobus frontalis. Adanya pa- 
resis Todd menunjukkan sifatnya yang fokai. 
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Dengan gejala autonomik 

Terlihat muntah, pucat, muka merah, berkeringat, piloereksi, dilatasi pupil, inkon- 
tinensia. Semua gejala tersebut dapat merupakan kejang parsial. 

Dengan gejala somatosensori atau sensori khusus 

Serangan sensori dapat mengenai semua jenis sensasi. Serangan somatosensori 
jarang ditemukan, berupa parestesia yang sering menjalar atau rasa tertusuk jarum. 
Sensasi lain sangat jarang. Kejang sensori dapat terlokalisir, menjalar atau berubah 
menjadi parsial kompleks dan tonik-klonik disertai penurunan kesadaran. 

Sensori khusus visual berupa melihat bintang, bola, bintik-bintik, skotoma atau 
buta transien. Halusinasi visuai kompleks terjadi pada epilepsi parsial kompleks. 
Dapat pula terjadi gejala auditori (pendengaran), olfaktori (penciuman), gustatori 
(pengecapan) atau vertiginosa seperti rasa mengambang, jatuh di suatu ruangan. 
Gejala psikik umumnya timbul pada kejang parsial kompleks, berupa disfasia, 
dismnesia, gangguan kognitif, gejala afektif, ilusi, atau halusinasi terstruktur. Pe- 
meriksaan EHG iktal dan interiktal menunjukkan adanya fokus epileptik kontralat- 
eral terhadap manifestasi klinis. 

Kejang Parsial Kompleks 

Epilepsi parsial kompleks pada awalnya disebut sebagai epilepsi lobus temporalis 
karena adanya fokus di lobus temporalis atau sistem limbik dan sebagai epilepsi 
psikomotor karena manifestasi psikik dan motor yang ditunjukkannya. Pada fak- 
tanya, secara topografis, klinis dan EEG serangan parsial kompleks dapat berbeda, 
sehingga istilah yang tepat adalah epilepsi parsial kompleks untuk epilepsi parsial 
yaitu epilepsi vang berasal dari satu fokus yang disertai penurunan kesadaran. 

Automatisme adalah tingkah laku yang kurang terkoordinasi yang berlangsung 
pada saat kesadaran sedang berubah, pada saat kejang atau postiktal, disusul am- 
nesia kejadian tersebut. Automatisme dapat berupa penerusan gerakan yang se¬ 
dang dilakukan atau suatu aktivitas yang baru muncul pada saat serangan. Dapat 
terlihat automatisme berbentuk makan (mengunyah, menelan), mimik seperti ta- 
kut, menunjukkan arah dengan gerak wajah, automatisme gerakan atau automa¬ 
tisme verbal. Automatisme dapat terjadi pada epilepsi parsial kompleks, absens, 
atau pada fasę postiktal setiap serangan epilepsi berat terutama tonik-klonik. 

EEG iktal menunjukkan letupan uniiateral atau bilateral, difus atau fokal pada 
daerah temporal atau frontotemporal. EEG interiktal menunjukkan fokus epileptik 
uniiateral atau bilateral asinkron, pada daerah temporal atau frontal. 

Kejang Umum 
Absens 

Ciri khas serangan absens adalah durasi yang singkat, onset dan terminasi menda- 
dak, frekuensi sangat sering, gangguan kesadaran dengan atau tanpa manifestasi 




Sofyan Ismael 207 


lain. Variasi serangan absens inł sangat banyak, yang antara iain dapat dikelom- 
pokkan sebagai berikut: 

1. Absens sederhana berupa kehilangan kesadaran sejenak, terjadi hanya pada 

10% pasień. ^ 

2. Absens dengan komponen klonik ringan ditemukan pada 50% kasus, gerakan 
klonik terbatas pada kelopak mata, kadang-kadang dagu dan bibir sehingga ter- 
Iihat sebagai twiłching muka. Harus dibedakan dengan absens mioklonik yang 
menunjukkan gerak mioklonik lebih hebat, meliputi kepala, bahu dan lengan. 

3. Absens dengan komponen atonik, umumnya tidak sampai jatuh, ditemukan 
pada 20% kasus. Kehilangan tonus hanya pada tangan sehingga pasień men- 
jatuhkan apa yang dipegang, kadang-kadang disertai gerakan klonik. 

4. Absens dengan komponen tonik, dapat mengenai mata sehingga terbalik ke 
atas, kepala sehingga jatuh ke belakang, atau batang tubuh. Kalau terjadi 
asimetrik, dapat telihat deviasi ke satu sisi. 

5. Absens dengan automatisme perseverative: Subyek tetap melakukan aktivitasnya, 
tetapi salah atau absens dengan automatisme de novo: berberituk mengecap, me- 
nelan, mengusap wajah, menggaruk atau lebih kompleks misalnya menangkap 
benda, menyanyi, mengigau. Frekuensi automatisme meningkat dengan bertam- 
bah Iamanya serangan. Automatisme ditemukan pada 60% kasus. 

6. Absens dengan komponen autonomik berupa inkontinensia urin, diiatasi pupil, 
pucat, flushing, takikardia, perubahan tekanan darah dan lain-lain yang memer- 
lukan observasi lebih ketat. 

EEG iktal berupa gelombang paku-ombak 3 spd regular, bilateral simetris. 
Kadang-kadang terlihat gelombang paku-ombak majemuk. EEG interiktal biasanya 
normal. 

Absens atipik 

Berupa absens yang disertai kehilangan tonus yang sangat jelas, atau onset dan ber- 
hentinya serangan tidak mendadak. EEG iktal lebih heterogen, dapat berupa ge¬ 
lombang paku-ombak iregular, gelombang cepat atau aktivitas paroksismal lain. 
Kelainan terlihat bilateral tetapi sering tidak simetris dan iregular. EEG interiktal 
berupa gelombang paku atau paku-ombak lambat iregular dan asimetris. 

Kejang umum tonik-klonik (TK) 

Dikenal sebagai epilepsi grand mai dan merupakan prototipe semua bangkitan ke¬ 
jang. Kejang TK tidak merupakan suatu grup homogen dan dapat terjadi pada 
berbagai keadaan. Kejang TK merupakan bangkitan kejang yang terlihat pada ke¬ 
jang demam. Bila ia merupakan bagian dari suatu epilepsi kronik, biasanya disertai 
bangkitan kejang lain. * 

Didnjau dari patofisiologi, kejang umum TK dapat dibagi menjadi: 

1. Kejang umum TK sejak a wal serangan, seringkali merupakan manifestasi epi¬ 
lepsi idiopatik. Sering didahului kejang mioklonik. 
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2. Kejang umum TK yang berasal dari kejang parsial yang secara sekunder men- 
jadi umum. Serangan kejang parsial dapat berupa motor fokal, sensori atau 
fenomena lain. Serangan parsial ini disebut sebagai aura. Pada keadaan lain, ke¬ 
jang secara kłinis terlihat sebagai kejang umum TK sejak awal, tetapi HEG iktal 
menunjukkan adanya fokus fokal. 

3. Kejang umum TK dapat merupakan manifestasi epilepsi dengan fokus multifo- 
kal yang independen satu sama lain. Dałam keadaan ini selalu disertai jenis ser¬ 
angan lain misałnya kejang tonik, absens atau parsial. 

Serangan terlihat sebagai manifestasi motor, autonomik dan kehilangan kesada- 
ran. Fasę tonik berupa kontraksi otot menyeluruh yang menyebabkan pasień jatuh. 
Pasień terbaring dałam posisi ekstensi. Kontraksi tonik diafragma dan otot interkos- 
tal menyebabkan hambatan respirasi dan sianosis. Setelah 10-30 detik, terlihat ke¬ 
jang klonik simetris bilateral yang seringkałi didahului tTemor. Dapat disertai 
ex pi rotory grunting karena udara dipaksa ke luar oleh kontraksi diafragma melalui 
glotis yang tertutup. Mulut berbusa dan lidah dapat tergigit pada saat ini. Setelah 
30-60 detik, terjadi relaksasi otot. Dapat terjadi fasę tonik kembali selama beberapa 
detik, teru tama pada otot sefalik. Postiktal pasień tidak sadar, napaś cepat dan terli¬ 
hat pucat. Pada 30% kasus terjadi inkontinensia. Fenomena autonomik berupa taki- 
kardia, hipertensi, flushiug, sa!ivasi dan bertambahnya sekresi bronkus. Kejang 
umum TK atipis sering terlihat, fasę tonik dapat berlangsung lama, dapat asimetris 
atau terdapat asinkroni beberapa detik antara kedua sisi. Pada anak umumnya le- 
bih ringan dibandingkan dewasa, jarang terjadi komplikasi seperti frak tur vertebra. 

HEG iktal fasę tonik terlihat sebagai irama 10 spd dengan amplitudo yang makin 
meningkat; disebut sebagai epileptic recruiting rhythm. Selama fasę klonik, irama 10 
spd iersebut dipisahkan oleh periode inaktif atau oleh gelombang lambat. Letupan 
gelombang 10 spd sinkron dengan gerak klonik yang dapat dianggap sebagai tonus 
yang terinhibisi. Pada akhir serangan dapat terlihat fasę inaktif yang datar karena 
letihnya neuron. EEG interiktal berupa gelombang paku-ombak majemuk, atau ge¬ 
lombang tajam-ombak lambat. 

Kejang mioklonik 

Kejang mioklonik adalah kontraksi mendadak, sebentaryang dapat umum atau ter- 
batas pada wajah, batang tubuh atau satu atau łebih ekstremitas, atau satu grup 
otot. Dapat beruiang atau tunggal. Banyak gerak mioklonik yang bukan merupakan 
epilepsi. Serangan mioklonik dapat terjadi,pada penyakit medula spinalis, disiner- 
gia serebelaris mioklonika, mioklonus segmental subkortikal dan lain-lain yang 
harus dibedakan dari epilepsi. EEG iktal dan interiktal berupa gelombang paku- 
ombak majemuk. 

Kejang klonik 

Kejang umum tonik-klonik kadang-kadang tidak meinpcrlihatkan fasę tonik tetapi 
hnnya sentakan klonik. Poda saat frckuensi gerak klonik menurun, amplitudo (etap 
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tinggi. Fasę postiktal biasanya pendek. Dapat terjadi gerak klonik kemudian men- 
jadi toriik dan kembali menjadi klonik disebutsebagai klonik-tonik-klonik. 

Kejang tonik 

Merupakan kontraksi otot yang kaku, menyebabkan ekstremitas menetap dałam 
satu posisi. Biasanya terdapat deviasi bola mata dan kepala ke satu sisi, dapat dis- 
ertai rotasi seluruh batang tubuh. 

Wajah menjadi distorsi, pucat kemudian menjadi merah dan kebiruan karena ti- 
dak dapat bernapas. Mata terbuka atau tertutup, konjungtiva tidak sensitif, dilatasi 
pupil. Serangan tonik aksial dengan ekstensi kepala, Ieher dan batang tubuh dapat 
terjadi. 

Kejang atonik atau astatik 

Berupa kehilangan tonus. Dapat terjadi secara fragmentasi hanya kepala jatuh ke 
depan, mulut terbuka, atau lengan jatuh tergantung, atau menyeluruh sehipgga 
pasień jatuh. Kesadaran hanya hilang sejenak. Serangan atonik dapat terjadi pada 
keadaan bukan epilepsi misałnya iskemia batang otak dan sindrom narkolepsi- 
katapleksi. HHG iktal berupa gelombang paku majemuk dan ombak, atau aktivitas 
cepat voltase rendah. 

Kejang tidak dapat diklasifikasi 

Sebagian besar serangan yang terjadi pada bayi baru lahir masuk golongan ini. 


Kelainan Menyerupai Epilepsi 


Taslim S. Soetomenggolo 


Ada beberapa macam kelainan yang sering disalah-diagnosis sebagai epilepsi. 
Jeavons menemukan 20-25% pasień yang dirujuk ke klinik epilepsi temyata bukan 
pasień epilepsi. Di antara 200 pasień salah-diagnosis yang terbanyak adalah pasień 
sinkop 44%, kemudian kelainan psikiatrik 20%, breath-holding spelł 11%, migren 6%, 
night łerrors 6%, dan sisanya bermacam-macam kelainan. Robinson menemukan 
salah-diagnosis terbanyak adalah breath-holding spell, kemudian pingsan, migren 
dan verdgo. 
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Salah-diagnosis bera ki bat tidak baik bagi pasień. Pasień yang sudah diberi cap 
epilepsi akan terpengaruh kehidupannya sehari-hari, di sekolah dan pergaulannya 
di masyarakat Salah-diagnosis biasanya disebabkan oleh karena anamnesis kurang 
teliti, adanya riwayat epilepsi pada keluarga, adanya riwayat kejang demam sebe- 
lumnya, EEG abnormal, salah interpretasi bentuk serangan, dan adanya inkon- 
tinens misalnya ngompol setelah serangan. Pada makalah ini akan dibahas 
mengenai breath-holding spell, sinkop, kelainan psikiatrik, migren, tic, masturbasi, 
serta gangguan tidur. 


Breath-Holding Spell (Serangan Napas-Terhenti Sejenak) 

Serangan napas-terhenti sejenak sering terjadi pada anak, yaitu 4% anak-anak beru- 
sia kurang dari umur 5 tahun. Mereka membagi serangan napas-terhenti sejenak 
menjadi 2 jenis, yaitu jenis sianotik {cyanotic breath-holding spell) dan jenis pucat (pal- 
lid breath-holding spell atau white breath-holding spell). 

Serangan napas-terhenti sejenak sianotik timbul karena adanya faktor pencetus 
berupa marah, takut, sakit atau frustrasi. Biasanya anak menangis kuat sebentar, 
kemudian menahan napaś dałam ekspirasi, menjadi sianosis, lemas dan tidak 
sadar. Pada waktu sianosis kadang-kadang diikuti kekakuan seluruh tubuh seben¬ 
tar, kadang-kadang diikuti oleh 2-3 sentakan (jerks ), kemudian anak bernapas kem- 
bali dan menjadi sadar. Serangan- napas-terhenti sejenak jenis sianotik dengan 
kekakuan badan dan sentakan ini juga disebut jenis kejang dan kadang-kadang 
disalah-diagnosis sebagai epilepsi. 

Terjadinya serangan napas-terhenti sejenak jenis sianotik diduga disebabkan 
berkurangnya aliran darah ke otak karena peninggian tekanan dałam rongga dada. 

Serangan napas-terhenti sejenak pucat sangat berbeda dengan serangan napas- 
terhenti sejenak sianotik. Serangan biasanya timbul karena trauma ringan terutama 
benturan pada kepala; anak menjadi frustrasi dan marah, kemudian menjadi tidak 
sadar, pucat, kaku dan atau opistotonus. Kadang-kadang tidak didahului oleh 
menangis atau menangis singkat. Tidak terdapat sianosis. Kadang-kadang disertai 
mata melirik ke bawah dan sentakan-sentakan anggota gerak ( jerking ). Hal ini yang 
menyebabkan disalah-diagnosis sebagai epilepsi. Mekanismenya berbeda dengan 
serangan napas-terhenti sejenak sianotik. Terjadinya karena kegagalan sirkulasi 
yang disebabkan oleh karena asistole. Asistole disebabkan oleh terangsangnya re¬ 
fleks vagal. Hal ini dapat dibuktikan detrgan melakukan penekanan pada bola 
mata, maka akan terjadi asistole dan timbullah serangan napas-terhenti sejenak pu¬ 
cat. Serangan napas-terhenti sejenak jenis pucat lebih jarang bila dibandingkan den¬ 
gan serangan napas-terhenti sejenak sianotik. Tujuh puluh lima persen serangan 
napas-terhenti sejenak timbul pada umur 6-18 bulan, dan 85% kasus serangan 
menghilang pada umur 5 tahun. Serangan pada umur yang lebih muda dapat ter¬ 
jadi, tetapi jarang. Serangan ini tidak berbahaya, tidak menyebabkan retardasi men- 
tal, tidak menyebabkan epilepsi, dan tidak perlu pengobatan. 
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Sinkop 

Sinkop adalah kehilangan kesadaran mendadak akibat bcrkurangnya aliran darah 
ke otak. Penyebab sinkop bermacam-macam, tetapi pada garis bcsarnya discbabkan 
oleh: (1) refleks vaskular abnormal menyebabkan asistole atau hipotensi, (2) kega- 
galan refleks simpatetik menyebabkan hipotensi berat, (3) penyakit jantung intrin- 
sik menyebabkan aritmia atau asistole jantung. 

Apapun penyebabnya, sinkop selalu disertai oleh pcnurunan tekanan darah 
yang hebat (sampai nol atau sangat rcjidah). Dałam hal demikian mckanisme au- 
toregulasi pembuluh darah di otak tidak dapat bekerja secara efektif, dan mengn- 
kibatkan terhentinya atau bcrkurangnya aliran darah di otak. 

Jenis sinkop yang sering ditemukan ialah sinkop refleks, sinkop dcmam dan 
sinkop jantung. Sinkop refleks limbul karena faktor pencetus beru pa gangguan 
emosi, melihat darah, rasa nyeri ringan, suntik, pemandangan atau kejadian yang 
tidak menyenangkan dan kadang-kadang waktu masuk atau keluar kamnr mandi. 

Sinkop refleks terjadi pada waktu pasień berdiri atau duduk, terutama di tem- 
pat yang panas dan pengap; sangat jarang terjadi pada pasień yang sedang berbar- 
ing. Gejala berupa: sebelum pingsan pasień merasa sesuatu misalnya dingin atau 
panas, pusing, nausea, perasaan seperti pergi jauh, penglihatan kabur/gclap, 
pasień menjadi Iemas, perlahan-lahan jatuh dan tidak sadar. Pasień tam pak pucat 
dan berkeringat dingin. Bilą serangannya berat, badan menjadi kaku, mata melotot 
ke atas atau ke bawah dan kejang (convulsive syncopc), kadang-kadang ngompol 
(uriiinry iitconłincncc). Hal ini yang menyebabkan salah-diagnosis sebagai epilepsi. 

Serangan sinkop kadang-kadang berlangsung ccpat dan pasień segera sadar 
kembali. Sinkop dapat terjadi pada segala umur, tetapi lebih sering pada anak besar 
atau remaja dan tersering pada wanita. Kira-kira scpertiga pasień sinkop tidak 
dikenal atau disalah-diagnosis sebagai epilepsi. Kebanyakan sinkop dengan kejang 
disalah-diagnosis sebagai serangan epilepsi umum atau parsial kompleks. Serangan 
sinkop tidak akan merusak otak dan tidak perlu diberikan antikonvulsan. 

Sinkop demam (febrilc syncope atau febrile refleks anoxic scizurcs) terjadi pada 
waktu deniam. Gejala seperti kejang-demam, terutama bentuk tonik. Untuk mcm- 
bedakan kejang-demam dan sinkop demam dilakukan penekanan pada bola mata 
pasień (oculocardinc rcflcx). Kalau timbui serangan berarti sinkop demam, bukan 
kejang-demam, tetapi hal ini ada bahayanya, karena penekanan bola mata di- 
łaporkan dapat menyebabkan henti jantung lama (prolongcd cardiac arrest) dengan 
koma sebentar. Sinkop jantung ( syncopes of cardiac origin) jarang pada anak. Terjadi 
pada kelainan jantung misalnya tetralogi Fallot. Kehilangan kesadaran karena 
anoksia anoksik, sebenarnya jarang disalah-diagnosis sebagai epilepsi. 

Kelainan Psikiatrik 

Kelainan psikiatrik yang sering disalah-diagnosis sebagai epilepsi ada 2 macam, 
yaitu manifestasi psikiatrik akut dan serangan pseudoepileptik. 
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Menurut Jeavons kelainan psikiatrik akut merupakan salah-diagnosis sebagai 
epilepsi urutan kedua setelah sinkop. Serangan gelisah dan panik yang kadang- 
kadang disertai ngompol (urinary ncontinence), serangan takut, sakit epigastrik 
disalah-diagnosis sebagai serangan parsial kompleks. Dengan pemeriksaan EEG 
dapat dibedakan dengan serangan epilepsi. Pasień ini betul-betul kasus psikiatrik, 
dan pengobatan oleh psikiater. 

Serangan pscudoepileptik (jiscudoepileptic scizurcs, pscudoscizurcs, iiouepilcpłic sci- 
z urcs, hyslcńcal scizurcs, atau psijchogcnic scizurcs) sering terjadi pada dewasa muda, 
te ta pi dapat juga terjadi pada anak-anak berumur antara 4-6 tahun. Serangan bi- 
asanya terjadi pada anak yang menderita epilepsi, tetapi kadang-kadang dapat 
pula terjadi pada anak bukan pasień epilepsi. Serangan berupa meniru serangan 
epilepsi seperti bentuk tonik-klonik, tonik atau parsial kompleks, tetapi tidak mirip 
betu! dengan serangan epilepsi, lebih mirip gerakan-gerakan yang diatur; serangan 
tidak mcndadak, bertahap dan berulang-ulang. Biasanya didahului oleh perasaan 
pusing, perasaan aneh, kelumpuhan sebelah atau kedua belah anggota gerak. Bi¬ 
asanya tidak terdapat keadaan postiktal. Pasień segera bangun, dan bahkan pada 
waktu serangan akan menghindari rangsang sakit dan menolak apabila matanya 
dibuka. Serangan tidak pernah terjadi pada waktu sedang tidur. Serangan sering 
terjadi pada anak perempuan, dan dasarnya kelainan psikiatrik. Pada pasień epi¬ 
lepsi dengan i n trać łabie epilepsi/. pikirkan kemungkinan serangan pscudoepileptik. 
Pasień ini perlu pengobatan psikiatrik. 


Migren 

Migren adalah suatu kelainan herediter yang ditandai oleh perubahan mendadak 
di dałam aliran darah otak, dan diturunkan secara dominan autosomal. Sindrom 
klinis migren dibagi menjadi 5 golongan, yaitu migren klasik, migren biasa ( common 
migraiue), migren basilar, migren eqttivalcnł dan cluster hetuiache. 

Migren klasik terdiri atas 2 fasę (bifasik), yaitu fasę vasokonstriksi dan fasę 
vasodilatasi. Vasokonstriksi pada arteria karotis internus, sedangkan vasodilatasi 
terutama pada arteria karotis eksternus. Pada fasę vasokonstriksi gcjala yang tim- 
bul terutama gangguan penglihatan berupa seperti molihat cahaya, skotoma, 
penglihatan kabur, hemianopsia, buta sejenak dan halusinasi visual; kadang- 
kadang dapat terjadi kelainan neurologis berupa amnesia, hemiplegia dan oftalmo- 
plegia. Keadaan inilah yang disalah-diagnosis sebagai epilepsi. Pada fasę vaso- 
dilatasi gejala yang timbul berupa sakit kepala seperti dipukul-pukul atau 
berdenyut-denyut, seringkali timbul di satu sisi kepala, kontralateral kelainan neu¬ 
rologis. Yang paling sakit di daerah mata. dahi dan pelipis. Sakit kepala akan 
berakhir setelah 2-6 jam dengan mual dan muntah. Muntah merupakan tanda 
bahwa serangan akan berakhir. Serangan migren dapat terjadi hanya fasę wsokon- 
striksi saja, vasodilatasi saja atau kombinasi keduanya. Serangan migren fasę va- 
sokonstriksi saja kadang-kadang disalah-diagnosis sebagai serangan epilepsi 
parsial kompleks. Serangan migren tidak mendadak seperti serangan epilepsi. 
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Common migrainc berbeda dengan migren klasik. Gcjalanya lebih bervariosi, ti- 
dak bifasik, dan tidak khas. Gangguan penglihatan tidak menonjol, yang iebih nio 
nonjol ialah perubahan kepribadian, lemas, pening dan nausca. Kelainan i ni nuidah 
dibedakan dengan epilepsi, karena serąpgan beriangsung bebcrapa jam atau be- 
berapa hari. 

Migren basilar diperkenalkan oleli Bickerstaff untuk tnenjclaskan serangan b<*- 
rulang berupa disfungsi batang otak dan serebeium sebagai manifcslasi migren 
Manifestasi berupa gangguan penglihatan; ataksia, vertigo, tinilus, liemiparesis ber- 
gantian sisi kiri dan kanan, parestesi pada jari tangan, jari kaki dan sudul mulut, 
kehilangan kesadaran sebentar, aritmia jantung, dan strok batang otak. Keadaan mi 
yang menyebabkan disalah-diagnosis sebagai serangan epilepsi. 

Migren equivalcnł terdiri atas 4 macam serangan, yaitu vertigo paroksismal be- 
nigna, tortikolis paroksismal, muntah berulang (cyclic wnutntg), dan amnesia giobal 
sejenak. Vertigo paroksismal benigna berupa serangan vcrtigo meiuladak, sehingga 
pasień diam, ber.baring di lantai atau minta dipegangi, pasień tampak pucat, ni.slag- 
mus dan ketakutan. Keadaan ini menyerupai serangan epilepsi. tetapi pasień tetap 
sadar. Belakangan serangan vertigo berubah menjadi serangan sakit kopała dan 
muntah khas untuk migren. 

Pada tortikolis paroksismal terjadi serangan berupa kopała pasień mirmg. 
kadang-kadang disertai pucat, muntah dan agitasi, sehingga menyerupai serangan 
epilepsi. Serangan beriangsung beberapa jam sampni3 hari, yang tidak cocok untuk 
serangan epilepsi. 

Muntah berulang (cyclic voimiing) berupa nek dan muntah berulang 1 ki! im ber¬ 
beda dengan epilepsi. Amnesia giobal sejenak berupa tidak dap.il meiigingal v- 
suatu yang baru dan lupa sesuatu yang lama. Hal ini dapat uisalaii-ui.jgnosis 
sebagai serangan epilepsi parsial kompleks, tetapi penderitanya telap sadar.C/nskr 
hcadachc berupa serangan sakit kepala saja sehingga mudah dibedakan dengan 
epilepsi.Migren dan epilepsi kadang-kadang berhubungan. Menurul Peniehol 
pasień migren yang menderita epilepsi kira-kira 6%, sedangkan pasień epiU:p>i 
yang menderita migren antara 11-15%. Pengobatan migren dan epilepsi sangat 
berbeda. 

Ti c dan Masturbasi 

Tic berupa gerakan kepala, kadang-kadang disertai dengan gerakan mała berkedip- 
kedip, kadang-kadang ada gerakan-gerakan tangan dan pasień totap sadar. Hal ini 
mudah dibedakan dengan serangan epilepsi, karena gerakan-gerakan dapat dihen- 
tikan dengan memanggil pasień. 

Masturbasi tidak jarang terjadi pada bayi dan anak terutama pada wanita. Bi- 
asanya pasień merapatkan atau menyilangkan pahanya, sambil berbaring, kedua 
pahanya digerak-gerakan atau digoyang-goyang ke depan dan belakang, sam pa i 
berkeringat sambil matanya melotot, setelah itu tampak lemas dan kadang-kadang 
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teras tidur, tetapi kadang-kadang teras bermain kembali. Keadaan ini sering 
disalah-diagnosis sebagai serangan epilepsi parsial kompleks. Bedanya dengan epi- 
lepsi penderitanya tetap sadar dan kalau diganggu atau diangkat marah dan 
menangis, tidak mau menghentikan apa yang sedang dilakukan. Bentuk serangan 
ini bermacam-macam antara lain tangan satu memegangi kemaluan, sedangkan 
tangan lain diangkat ke atas atau berpegangan, sambil bergerak-gerak dan matanya 
melotot, berkeringat, setelah itu tampak lemas dan selesai. Kelainan ini tidak berba- 
haya dan tidak perlu pengobatan, biasanya akan berhenti sendiri. 


Gangguan Tidur 

Ganggunn tidur yang sering terjadi pada anak ialah nighł lerror atau pcwor noctur- 
nus, tidur berjalan (sonmnnibitlisni atau slccpiunlking), kelumpuhan waktu tidur (sleep 
pnrnlysis) dan mioklonus nokturnal. Nighł terror timbul dałam bentuk serangan dan 
dapat berulang. Anak yang sedang tidur .tiba-tiba duduk, mata membelalak, 
ketakutan, gemetaran, tampak bingung, walaupun terbangun tetapi tidak men- 
genal orang tuanya atau orang lain, kadang-kadang berteriak atau menangis. Ser¬ 
angan berlangsung beberapn menit, kemudian pasień tidur kembali. Keesokan 
harinya sama sekali tidak ingat akan kcjadian ini. Serangan ini bukan epilepsi dan 
akan sembuh sendiri tanpa pengobatan. Umumnya terjadi pada anak berumur 18 
bulan-5 tahun. Tidur berjalan sering terjadi pada anak besar atau remaja. Pasień 
bangun dari tempat tidur lalu berjalan atau naik tangga atau ke kamar mandi, bi¬ 
asanya tidak menjawab pertanyaan. Serangan berlangsung hanya beberapa menit, 
kemudian tidur kembali. Serangan ini bukan epilepsi dan tidak usah diobati. 

Kelumpuhan waktu tidur terjadi pada anak besar atau remaja. Serangan terjadi 
pada waktu pasień yang sedang/baru saja tertidur, mendadak tidak dapat meng- 
gerakkan badan atau anggota geraknya. Serangan berlangsung hanya beberapa 
detik, dan berakhir secara spontan, atau segera berakhir bila pasień disentuh. Ser¬ 
angan ini juga bukan epilepsi dan tidak perlu pengobatan. Mioklonus nokturnal be- 
rupa serangan mioklonus yang terjadi pada pasień yang baru saja tertidur. 
Serangan ini bukan epilepsi dan tidak perlu pengobatan. 


Sindrom Epilepsi pada Bayi dan Anak 


Hardiono D. Pusponegoro 


Sindrom epilepsi adalah epilepsi yang ditandai adanya sekumpulan gejala dan 
tanda klinis yang terjadi bersama-sama, meliputi jenis serangan, etiologi, anatomi. 
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faktor pencetus, umur onset, berat penyakit, kronisitas, dan kadang-kadang prog- 
nosis. Sindrom tidak perlu mempunyai etiologi dan prognosis yang sama walau- 
pun beberapa sindrom epilepsi menunjukkan prognosis yang khas. Dałam makalah 
ini akan dibahas mengenai sindrom egilepsi yang sering dijumpai. Beberapa sin¬ 
drom yang jarang akan dibahas sedikit saja. 

Epilepsi Idiopatik Parsial 

Merupakan kejang parsial dengan kelainan fokal pada EEG, yang muncul pada 
usia tertentu. Kelainan anatomis tidak dapat dibuktikan. Terjadi pada anak normal, 
tetapi sering disertai riwayat keluarga yang sama. 

Benign Childhood Epilepsy With Centrotemporal Spikes 

Nama lain yang lebih popular adalah Benign Rolandic Epilepsy. Disebut juga sebagai 
epilepsi sylvian, epilepsi sentrotemporal, epilepsi parsial benigna pada anak, epi¬ 
lepsi benigna pada anak dengan gelombang paku Rolandic. Di luar negeri meru¬ 
pakan epilepsi yang tersering, sampai 25% di antara epilepsi pada anak usia 
sekolah. Di Indonesia sangat jarang di diagnosis, mungkin karena sifatnya yang be¬ 
nigna dan frekuensi yang jarang sehingga pasień tidak dibawa ke dokter. 

Onset pada usia 2-13 tahun, tersering antara 5-10 tahun, laki-Iaki lebih sering di- 
bandingkan perempuan. Serangan terjadi pada anak normal. Serangan berbentuk 
parsial sederhana tanpa perubahan kesadaran, kadang-kadang menjadi umum atau 
parsial kompleks. Terlihat dominansi gejala orofaringeal berupa salivasi, tidak da¬ 
pat bicara, gerak involunter mulut dan farings, suara tenggorok, kontraksi tonik 
atau klonik lidah, dagu, atau salah satu sisi wajah, rasa baal atau parestesia dagu, 
gusi dan lidah. Dapat terjadi kontraksi klonik lengan kontralateral. Tungkai sangat 
jarang terkena. 

Umumnya kejang terjadi waktu tidur. Dua puluh lima persen pasień hanya 
mengalami 1 serangan selama hidupnya, 50% kurang dari 5 serangan dan 8% men- 
galami lebih dari 20 kali serangan. Irama dasar EEG interiktal normal, ditemukan 
gelombang paku sentrotemporal yang dapat unilateral, bilateral asimetris atau bi- 
lateral independen. Gelombang paku bertambah saat tidur atau dapat timbul hanya 
pada saat tidur. Kadang-kadang gelombang paku diikuti gelombang lambat. Ge¬ 
lombang paku dapat berpindah antara 2 sisi atau timbul bilateral. 

Epilepsi pada Anak Dengan Paroksismalitas Oksipiłal (Childhood Epilepsy 
with Occipital Paroxysms) 

Nama lain adalah epilepsi oksipitał benigna. Onset terjadi pada usia 6 tahun, seba¬ 
gai serangan parsial dengan gejala visual dominan, berupa buta sejenak, halusinasi 
berbentuk atau tidak berbentuk. Serangan dapat terbatas hanya pada gejala visual 
atau terjadi serangan hemiklonik, parsial kompleks atau tonik-klonik Umum. Pasca- 
kejang dapat terjadi sakit kepala, nausea dan muntah. 
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TABEL 10-2. KLASIFIKASl INTERNASIONAL EPILEPSI DAN SINDROM EPILEPSI 

I. Hubungan iokalisasi epilepsi dan sindron (fokal, lokal, partia!). 

1. ldiopatik dengan onset berhubungan dengan umun 

o Epilepsi anak benigna dengan gelombang paku di sentrotemporal. 
o Epilepsi anak dengan paroksismalitas di oksipitał. 
o Epilepsi reading primer. 

2. Simtomatik 

o Epilepsi parsial kontinua progresif kronik pada anak (sindrom Kojewnikows ). 
o Sindrom yang ditandai oleh bangkitan dengan cara presipitasi yang khas sindrom yang 
berdasarkan tipe bangkitan. Iokalisasi anatomik dan etiologi: epilepsi lobus temporalis. 
epilepsi lobus frontalis, epilepsi lobus parietalis dan epilepsi lobus oksipitalis. 

3. Kriptogenik: digolongkan menjadi simtomatik dan etiologinya tidak diketahui. 

II. Epilepsi umum dan sindrom 

1. ldiopatik dengan onset berhubungan dengan umur: 

o kejang neonatal familia! benigna 

o kejang neonatal benigna 

o epilepsi mioklonik benigna pada bayi 

o epilepsi absens pada anak 

o epilepsi absens juvenil 

o epilepsi mioklonik juvenil (petit mai impulsif) 

o epilepsi dengan bangkitan grand mai pada waktu bangun 

o epilepsi idiopatik umum lain yang tidak tersebut di atas 

o epilepsi dengan bangkitan yang didahului oleh bentuk aktivitas yang khas. 

2. Kriptogenik atau imtomatik. menurut penampilan umur: 

o sindrom West (spasme infantil. Blitz-Nick-Salam krampfe) 
o sindrom Lennox Gastaut 
o epilepsi dengan bangkitan mioklonik-astatik 
o epilepsi dengan absens mioklonik. 

3. Simtomatik: 

a. Etiologi tidak khas 

o ensefalopati mioklonik dini. 

o ensefalopati epileptik infantil dini dengan Suppession burst. 
o epilepsi umum simtomatik lain yang tidak tersebut di atas. 

b. Sindrom spesifik 

o Bangkitan epileptik yang mungkin menyebabkan komplikasi banyak penyakit, yang 
termasuk ini adalah penyakit-penyakit dengan bangkitan/serangan yang merupakan 
manifestasi utama. 

III. Epilepsi dan sindrom yang tidak dapat ditentukan sifatnya fokal atau umum 

1. Dengan keduanya bangkitan umum atau fokal: 

o kejang neonatal 

o epilepsi mioklonik berat pada bayi 

o epilepsi dengan gelombang paku-ombak terus-menerus selama tidur dengan 
gelombang lambat 

o afasia epileptik didapat (sindrom Landau-Kteffner) 
o epilepsi lain yang tidak dapat ditentukan daft bukan tersebut di atas. 

2. Tanpa sifat yang jelas bangkitan umum atau fokal. 

o Ini termasuk semua kasus grand mai tonik-klonik yang secara klinis dan EEG tidak 
dapat diklasifikasikan secara jelas serangan umum dan hubungannyo dengan 
lokalisasinya. seperti pada banyak kasus serangan grand ma! waktu tidur. 

IV. Sindrom spesial 

Bangkitan yang berhubungan dengan situasi: 

° kejang demam 

o bangkitan tersendiri atau status epileptikus tersendiri 

o bangkitan yang terjadi hanya apabila ada kelainan metabotik akut atau kejadian toksik 
akut misalnya karena alkohol, obat-obatan, eklamsia, dan hiperglikomia non ketotik. 
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Irama dasar EEG interiktal normal, terlihat kompleks paku-ombak atau gelom- 
bang ta jam dengan voltase sedang-tinggi pada daerah oksipital, satu sisi atau bilat- 
eral, selalu dałam keadaan mata tertutup. Sembilan puluh persen pasień akan 
mengalami remisi pada usia 19 tabun, tetapi scbelum remisi hanya 50% kasus da- 
pat diatasi dengan obat anti epilepsi. 


Epilepsi Idiopatik Umum 

Serangan kejang umum scjak awal pada EEG tampak kclainan umum pula. 

Kejang Neonatal Familial Benigna (Benign Neonatal Familial Convulsion) 

• Sindrom yang jarang terjadi, diturunkan secara dominan 

• Kejang terjadi pada hari ke 2 sampai 15 setolah lahir 

• Tidak ada kriteria EEG 

• Sebagian kecil kasus mengalami kejang kembali pada masa anak 

Angka kejadian kecil sckali, hanya 83 kasus dilaporkan sejak 1964-1989. Kejang 
umumnya dapat terjadi antara hari ke-2 sampai ke-3. Umumnya terlihat kejang klo¬ 
nik dan/atau apne, selama 1-3 menit, yang terjadi berulang-ulang sampai hari ke 7. 
EEG interiktal tidak menunjukkan gambaran spesifik, dapat normal atau berupa 
pola diskontinyu, kclainan fokal atau multifokal atau theta pointu alternant. 
Perkembangan psikomotor normal, tetapi 15% menjadi epilepsi bentuk lain.di ke- 
mudian hari, yang biasanya ringan dan dapat dikontrol dengan mudah. Kasus se¬ 
lalu menunjukkan riwayat kejang yang sama dałam kcluarga. 

Kejang Neonatal Benigna (Benign Neonatal Convulsion = Bnc) 

• Kejang sangat sering, terjadi sekitar hari ke 5, tanpa eliologi yang jelas EEG 
interiktal menunjukkan gambaran theta pointu alternant. 

• Tidak terjadi epilepsi atau kejang di kemudian hari 

• Perkembangan psikomotor normal 

Sering disebut sebagai fifłli da\j fits atau Benign idiopathic neonatal coiwulsion. Ke¬ 
jang terjadi antara hari ke-1 sampai ke-7, 95% di antara hari ke-3 sampai ke-7. Ben- 
tuk kejang selalu klonik, terutama parsial dan/atau apne, tidak pernah berbentuk 
kejang tonik. Seringkali kejang unilateral, berpindah dari satu sisi ke sisi lain, dan 
sangat jarang menjadi kejang umum. Dapat terjadi status epileptikus selama be- 
berapa jam sampai beberapa hari. Status neurologis normal di antara kejang, kecu- 
ali hipotonia dan apatis selama beberapa hari bila terjadi status epileptikus. 

EEG inalterteriktal pada sebagian besar kasus menunjukkan gambaran theta 
pointu alternant, dengan gelombang theta dominan berganti-ganti dengan gelom- 
bang tajam dan asinergi antar hemisfer. Gambaran ini tidak spesifik untuk BNC 
dan dapat terjadi pada hipokalsemia, meningitis atau perdarahan subaraknoid. Di- 
agnosis adalah per eksklusi. Pengobatan dapat dilakukan dengan obat apa saja dan 
tidak mempengaruhi lamanya kejang. 



218 Sindrom epilepsi pada bayi dan anak 


Epilepsi Mioklonik Benigna Pada Bayi (Benign Myocionic Epilepsy In Infancy) 

• Jarang ditemukan 

® Serangan mioklonus umum pada tahun pertama atau kedua kehidupan pada 
anak normal 

• Seringkali ditemukan riwayat keluarga epilepsi 

• EEG iktal memperlihatkan gelombang paku-ombak umum dengan letupan 
pada saat awal tidur. 

• Mudah dikontrol dengan obat 

Kejang terjadi singkat berupa serangan mioklonik umum, yang pada awalnya 
sulit dikenal. Sering dideskripsi sebagai spasme atau kepala mengangguk. Kemu- 
dian serangan terjadi beberapa kali sehari dan bila anak sudah dapat berdiri dapat 
menyebabkan anak jatuh. Biasanya serangan hanya berlangsung 1-3 detik, kesadar- 
an menurun tetapi tidak total. Tidak timbul dałam seri dan tidak ada faktor 
pencetus. Tidak disertai jenis serangan Iain, kecuali kejang umum tonik-klonik pada 
saat adolesen. Bila tidak diobati serangan menetap sampai usia 8 tahun. 

EEG iktal berupa gelombang paku-ombak umum atau paku-ombak majemuk 3 
spd selama serangan. EEG interiktal normal. Bila tidak dilakukan pengobatan dapat 
mempengaruhi perkembangan mental dan kepribadian. 

Absens Pada Anak (Childhood Absence) 

Telah dibahas pada klasifikasi serangan epilepsi. 

Epilepsi Mioklonik Juvenilis (Juvenile Myocionic Epilepsy=JME) 

Nama lain adalah intpulsme petit-mal, myocionic epilepsy, JME ofjanz. Berbeda dengan 
serangan mioklonik lain, JME bersifat benigna dan tidak progresif. Mioklonus 
merupakan gejala utama, berupa kejutan pada ekstremitas atas spontan, tunggal 
atau multipel, bilateral simetris tanpa kehilangan kesadaran. Serangan terjadi pagi 
hari setelah bangun tidur setelah malamnya mengałami kurang tidur. Seringkali 
anak disebut sebagai senewen atau clumsy karena kesadaran tetap. Kadang-kadang 
dapat menjadi status mioklonus atau kejang umum. Dapat disertai kejang tonik- 
klonik, absens pada 30% kasus, gangguan emosi, gangguan pergaulan. 

EEG memperlihatkan gelombang paku-ombak majemuk. Empat sampai 20 ge¬ 
lombang paku multipel dengan kecepatanJO-16 spd mendahului gelombang lam- 
bat 2-6 spd. Hal ini tidak spesifik untuk JME. Gelombang paku majemuk berkore- 
lasi dengan serangan mioklonus. Bila disertai serangan absens terlihat gelombang 
paku-ombak 3 spd yang khas untuk absens. JME merupakan sindrom yang dapat 
tumpang tindih dengan grand mai on awakening, absens juvenilis, absens pada anak. 

Absens Juvenilis (Juvenile Absence Epilepsy) 

Merupakan sindrom epilepsi umum idiopatik yang muncul pada usia sekitar pu- 
bertas. Serangan tidak banyak berbeda dengan absens pada anak. Frekuensi 
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serangan jarang, tidak muncul setiap hari dan biasanya sporadis. Bila disertai ke- 
jang tonik-klonik, umumnya muncul pada saat bangun. Dapat disertai kejang miok- 
lonik. EEG memperiihatkan gelombang paku-ombak cepat iebih dari 3 spd. 
Respons terhadap pengobatan baik. 


Epilepsi umum kriptogenik atau simtomatik 

Termasuk epilepsi yang dapat idiopatik atau simtomatik misalnya sindrom West 
dan sindrom Lennox-Gastaut, dan sindrom tidak jelas idiopatik atau simtomatik 
karena ada faktor yang menunjukkan kemungkinan idiopatik (tidak ada etiologi 
yang jelas, adanya faktor genetik) dan ada faktor yang menunjukkan kemungkinan 
simtomatik (gangguan perkembangan atau defisit neurologis). 

Spasme Infanti! (SI) 

Sindrom West 

• Spasme 

• Retardasi mental atau deteriorasi mental 

• Hipsaritmia 

• Onsetsebelum 1 tahun, puncak antara 3-7 bulan 
Sindrom West Atipik 

• Spasme dan retardasi mental tanpa hipsaritmia, tetapi dengan kelainan EEG 
paroksismal 

• Spasme dan hipsaritmia tanpa retardasi 

• Retardasi dan hipsaritmia tanpa spasme 

• Retardasi dan hipsaritmia dengan serangan slaring 

• Onset sebelum 3 bulan 

SI merupakan sindrom epilepsi yang banyak ditemukan. Onset antara 3-7 bulan, 
bila onset Iebih dari 1 tahun dianggap termasuk sindrom Lennox-Gastaut. Riwayat 
keluarga dengan penyakit sama ditemukan pada 3-6% kasus. Golongan yang tidak 
menunjukkan defisit neurologis pada saat onset disebut sebagai kriptogenik atau 
primer sedangkan golongan yang telah menunjukkan defisit neurologis pada saat 
onset disebut sebagai simtomatik atau sekunder. SI dapat disebabkan berbagai hal 
misalnya kerusakan otak pre dan perinatal karena hipoksia-iskemia, trauma dem 
perdarahan, penyakit neurokutan terutama tuberous sclerosis, malformasi serebral, 
penyakit meta bo lik dan infeksi serebral. 

Spasme dibagi dałam fleksor, ekstensor atau campuran sesuai jenis otot yang 
terkena, bila sangat cepat disebut sebagai lightning spasm. Spasme unilaterał atau 
asimetris sangat jarang ditemukan dan menunjukkan kerusakan patologis otak. Da¬ 
pat disertai kejemg umum atau kejang parsial. 
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Diagnosis SI seringkali salah. Sęki tar 15% kasus didiagnosis sebagai kolik, diag- 
nosis salah lainnya adalah kaget, respons Moro, menggigil. Bila ada fenomena repe- 
titif, diagnosis dapat ditegakkan dengan mudah melalui pemeriksaan EEG. Pasień 
dengan fenomena repetitif tetapi EEG dan perkembangan normal disebut sebagai 
benign myocionus of enrly injancy atau benign non epilepłic spasm. Pada epilepsi mioklo- 
nik sejati, spasme biasanya tunggal. Membedakan SI dengan SLG seringkali sulit, 
Iagipula SI dapat berevo!usi menjadi SLG dan prognosis serta pengobatan tidak 
jauh berbeda. Retardasi mental pada saat onset ditemukan pada 95% kasus dan bi¬ 
asanya berat. Defisit neurologis berupa kelumpuhan spastik dan mikrosefali. 

EEG memperlihatkan hipsaritmia, campuran sama sekali tak teratur dari gelom- 
bang Iambat voltase sangat tinggi melebihi 200 uv dengan frekuensi 1-7 per edetik 
bercampur tidak teratur dengan gelombang tajam dan paku dengan amplitudo, 
morfologi, kecepatan dan lokasi sangat bervariasi. Hipsaritmia ntodified lebih teror- 
ganisir dengan baik dengan Ietupan bilateral sinkron. Dapat pula tcrlihat pola 
supression-burst, terutama pada usia sebelum 4 bulan. 

Spasme akan menghilang pada usia 5 tahun. Kasus dengan fungsi intelek nor¬ 
mal sangat jarang ditemukan, hanya pada kasus kriptogenik atau bila spasme 
hanya berlangsung untuk beberapa bulan. Berbagai faktor akan mempengaruhi 
prognosis. Prognosis baik: kelompok primer, perkembangan motor dan mental nor¬ 
mal sebelum onset, tidak ada kejang jenis Iain, pengobatan dini, dan spasme hanya 
berlangsung beberapa bulan. Prognosis buruk: kelompok sekunder, perkembangan 
mental dan motor abnormal sebelum onset, ada kejang jenis lain, onset sebelum 
usia 3 bulan. 

Sindrom Lennox-Gastaut (SLG) 

• Ditandai serangan epilepsi berupa absens atipik, kejang tonik aksial, jatuh 
mendadak karena serangan atonik atau kadang-kadang mioklonik. 

• Gelombang paku ombak Iambat difus pada saat bangun, irama cepat 
10/dedk pada saat tidur 

• Gangguan perkembangan mental dan tingkah laku 

Umur onset kurang dari 8 tahun dengan puncaknya antara 3-5 tahun. Laki-laki 
lebih banyak dibandingkan perempuan. Onset penyakit bervariasi, dapat terjadi 
pada anak yang sebelumnya normal, dapat didahului serangan epilepsi lain ter- 
masuk spasme infantil yang kemudian berubah bentuk dan pola EEG menjadi SLG, 
dapat didahului status epileptikus. Kritćfia klinis saat ini lebih longgar, bahkan 
banyak peneliti yang memasukkan semua pasień dengan kelainan EEG berupa ge¬ 
lombang paku-ombak Iambat ke dałam sindrom ini. 

Serangan kejang tonik merupakan kejang tersering. Dapat bilateral atau unilat- 
eral. Serangan terjadi berkali-kali dan setelah serangan anak biasanya sadar kem- 
bali. Absens atipik berlangsung cepat dan agak sulit dikenal, tidak disertai 
kehilangan kesadaran yang nyata. Sering disertai mioklonus kelopak mata daamu- 
Iut. Serangan lain adalah serangan atonik, dan mioklonik, ditandai jatuhnya kepala 
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atau seluruh tubuh sccara tiba-tiba, yang secara klinis sulit sekali dibedakan. Anak 
sering jatuh terjungkal atau kopała jatuh ke depan sebentar. 

Ketiga bentuk serangan sering terjadi pada 1 anak. Dapat pula disertai kejang 
lain seperti kejang tonik-klonik, klonik atau kejang parsial. Dapat terjadi status epi- 
leptikus pada 2/3 kasus, berupa kesadaran berkabut dengan kejang tonik yang sa- 
ngat sering. 

EEG pada saat bangun menunjukkan irama dasar yang abnormal, dengan ge- 
lombang paku-ombak lambat sangat dominan di kedua hemisfer. Pada saat tidur 
menunjukkan gelombang paku ritmik 10 spd yang difus. 

Anak dengan cepat menunjukkan retardasi psikomotor, dapat disertai gang- 
guan psikik dan anak menjadi agresif. Sebagian besar pasień menjadi epilepsi 
kronik dengan retardasi mental. Serangan akan berkurang pada 15-20% kasus dan 
obat dapat dikurangi, tetapi perkembangan mental tetap kurang haik. Kcsembuhan 
atau bebas dari serangan disertai mental yang normal hanya dilaporkan pada 5% 
kasus. Prognosis ditentukan oleh: 

1. Apakah anak mempunyai defisit neurologis sebelumnya, yang biasanya terjadi 
setelah spasme infantil 

2. Onset sebelum 3 tahun menunjukkan prognosis buruk. 

3. Serangan yang sangat sering, berlangsung lama dan adanya status epileptikus. 

4. EEG dengan irama dasar yang lambat dan adanya fokus epilepsi di samping 

gambaran paku-ombak lambat. .. * • • • 

Epilepsi dengan Kejang Mioklonik-Astatik (Epilepsy wiłh Myoclonic-Astatic 
Seizures) 

Manifestasi klinis muncul pada usia antara 7 buIan-6 tahun. Laki-laki 2 kali lebih 
sering dibandingkan perempuan. Kejang berupa kejang mioklonik, as ta tik, mioklo- 
nik-astatik, absens dengan komponen klonik dan tonik, dan tonik-klonik. Perjala- 
nan penyakit bervariasi. 

Epilepsi dengan Absens Mioklonik (Epilepsi with Myoclonic Absence) 

Ini adalah bangkitan absens disertai mioklonus dengan intensitas bervariasi, bila- 
teral, ritmis, difus; EEG iktal menunjukkan gambaran paku ombak 3 per detik. 


Epilepsi Umum Tanpa Etiologi Spesifik 


Mioklonik Ensefalopati Dini (Early Myoclonic Encephalopathy ) 

• Onset sebelum usia 3 bulan 

• Mioklonus sejak onset 

• Kejang parsial tidak teratur 
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© Mioklonia masif dan/atau spasme tonłk 

® EEG: aktivitas supression-burst, berubah menjadi hipsaritmia atipik 
" Tidak ada perkembangan, meninggal sebelum usia 1 tahun 
• Seringkali familial 

Onset pada usia neonatus atau dałam 3 bulan pertama. Terlihat mioklonus yaitu 
gerakan kejutan sekelompok otot yang tidak teratur, mengenai muka, seluruh len- 
gan atau dapat terbatas pada jari dan kelopak mata saja. Mioklonus seringkali me- 
netap walaupun pada sebagian kecil kasus dapat muncul hanya beberapa kali per 
hari. Tidak pemah terlihat mioklonus masif bilateral. Dapat terlihat pula kejang 
parsial atau berbentuk spasme tonik di kemudian hari. 

EEG tidak memperlihatkan aktivitas dasar normal, hanya terlihat letupan kom¬ 
pleks gelombang paku, gelombang tajam dan gelombang lambat yang bercampur 
secara tidak teratur selama 1-5 detik, dipisahkan oleh supresi selama 3-10 detik. 
Paroksismalitas dapat sinkron atau tidak sinkron. Setelah 3-5 bulan, pola EEG be¬ 
rubah menjadi hipsaritmia atipik atau multifokai. Defisit neurologis selalu terlihat 
sejak lahir atau sejak awal serangan, dapat berupa hipo atau hipertonus, mikrose- 
fali, kelumpuhan spastik, tidak ada perkembangan mental. Prognosis buruk, se¬ 
bagian meninggal sedangkan sisanya selalu berada dałam keadaan vegetatif. 
Penyebab belum diketahui, mungkin ada faktor metabolik yang diturunkan atau 
berbagai faktor lain. 

Early Infantile Epilcptic Enccphalopathy with Supprcssion-Burst 

Bayi umumnya lahir normal dan tampak normal selama beberapa hari. Kemudian 
terjadi kejang umum yang merupakan spasme fleksor, ekstensor atau asimetris. 
Pada mulanya bayi normal secara neurologis. Kejang bertambah sering secara pro- 
gresif dan terjadi defisit neurologis berupa kelumpuhan, ataksia atau distonia. Ber- 
beda dengan early myoclonic encephalopathy kelompok ini tidak memperlihatkan 
mioklonus. EEG tidak menunjukkan irama normal, yang terlihat adalah pola 
supression-burst, berupa gelombang yang hampir datar selama beberapa detik ber- 
gantian dengan letupan gelombang paku dan lambat amplitudo tinggi 150-300 uv 
difus. Prognosis buruk, separuh pasień akan meninggal, sisanya menjadi cacat me- 
netap. Sebagian pasień dapat berubah menjadi spasme infantil. 

Epilepsi dan Sindrom yang Tidak Dipastikan Parsial atau 
Umum 


Epilepsi Mioklonik Berat pada Bayi (Severe Myoclonic Epilepsy In Infants ) 

Kejang mulai pada tahun pertama kehidupan, berupa serangan klonik, seringkali 
didahului demam. Serangan kejang demam selalu berulang kembali dałam 2 bulan 
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pertama. Makin lama makin scring dan demam yang mendahului makin rendah. 
Kadang-kadang terjadi status konvulsivus. Antara usia 1-4 tahun mulai terlihat ke- 
jang mioklonik umum, beberapa kali per hari dengan intensitas bervariasi. Dapat 
disertai serangan parsial sederhana atau parsial kompleks. Pada saat akhir, anak 
dałam keadaan tidak sadar dengan serangan mioklonik menetap. 

EHG pada awalnya normal, pada tahun kedua timbul gelombang paku-ombak 
atau paku-ombak majemuk. Dipengaruhi oleli stimulasi fotik dan pada saat mulai 
tidur. Seringkali ditemukan kelainan multifokal. EEG tidak pernah menunjukkan 
letupan gelombang paku majemuk pada saat tidur yang terlihat pada sindrom 
Lennox-Gastaut. Mental makin mundur dan timbul defisit neurologis berupa atak- 
sia, hiperrefleksia, mioklonus yang menetap. Lima belas persen anak akan mening- 
gal, sisanya menetap dałam institusi khusus. 

Keadaan ini harus dicurigai bila seorang anak kurang dari 12 bulan mengalami 
kejang demam lama atau kejang demam unilateral dengan adanya riwayat epilepsi 
dałam keluarga, terutama bila kejang demam kemudian berulang dengan interva! 
makin lama makin pendek dan demam makin lama makin rendah. 

Epilcpsy With Continuous Spikc-Wavcs During Slow Slccp 

Merupakan gabungan berbagai epilepsi parsial atau umum yang terjadi pada saat 
tidur, ditambah dengan absens atipik pada saat bangun. EEG memperlihatkan pola 
paku-ombak yang kontinyu pada saat tidur. 

Acąuircd Epilcptic Aphasia (Sindrom Landau-Kłeffner) 

Pada sindrom ini yang menyolok adalah afasia didapat dengan EEG memperlihat- 
kan gelombang paku multifokal atau gelombang paku-ombak. Kejang jarang dite¬ 
mukan, bila ada berbentuk tonik-klonik umum atau parsial motor. 


Pemeriksaan Penunjang pada Epilepsi 


Taslim S. Soetomenggolo 


Berdasarkan etiologinya epilepsi dibagi menjadi 2 gołongan, yaitu epilepsi simto- 
matik dan epilepsi idiopatik atau genetik. Epilepsi simtomatik iaiah epilepsi yang 
diketahui penyebabnya, sedangkan epilepsi idiopatik penyebabnya tidak diketahui. 
Penyebab epilepsi pada umumnya terdiri atas faktor pranatal, perinata! dan pasca- 
natal. Untuk mengetahui penyebab tersebut perlu dilakukan pemeriksaan yang ter¬ 
diri atas anamnesis, pemeriksaan fisis dan pemeriksaan penunjang. Pemeriksaan 
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penunjang yang biasa diłakukan terdiri atas pemeriksaan darah, urin, cairan sere- 
brospinałis, elektroensefalografi (EEG) dan pencitraan. Pemeriksaan penunjang di- 
lakukan atas dasar indikasi. 


Pemeriksaan Urin 

Kadang-kadang serangan epilepsi disebabkan oleh kelainan ginjal yang dapat dide- 
teksi dengan pemeriksaan urin rutin. Pemeriksaan urin Iain ialah untuk mengetahui 
adanya asam amino dałam urine, misalnya pada pasień epilepsi yang disebabkan 
oleh fenilketonuria atau histidinuria. Pemeriksaan ini diłakukan atas dasar indikasi. 


Pemeriksaan Darah 

Kelainan-kelainan darah tertentu dapat menyebabkan serangan epilepsi, misalnya 
anemia sickle celi, polisitemia dan leukemia. Pemeriksaan gula darah, elektrolit da¬ 
rah dan ureum perlu diłakukan atas dasar indikasi. Misalnya serangan spasme in- 
fantił dapat disebabkan oleh karena hipoglikemia. Pemeriksaan darah lain ialah 
untuk mengetahui adanya infeksi intrauterin, misalnya toksoplasmosis kongenitał, 
rubela kongenitał dan sitomegalovirus kongenitał. Pemeriksaan penunjang ini di- 
lakukan atas dasar indikasi. 


Pemeriksaan Cairan Serebrospinał 

Cairan serebrospinał pada pasień epilepsi umumnya normał, pungsi lumbal diłaku- 
kan pada pasień yang diduga menderita meningitis. Pada pasień epilepsi dengan 
kelainan neurołogis fokał dan tanda peninggian tekanan intrakranial sangat berba- 
haya apabila diłakukan pungsi lumbal. Pada pasień dengan proses degeneratif pe¬ 
meriksaan cairan serebrospinał dapat berguna untuk menegakkan diagnosis, 
misalnya pada Subacułe Sclerosing Panencephalitis (SSPE). Biła ditemukan zat anti 
terhadap morbiłi dałam cairan serebrospinał berarti pasień menderita SSPE. 


Pemeriksaan EEG 

Pemeriksaan EEG harus diłakukan pada semua pasień epilepsi dan merupakan pe¬ 
meriksaan penunjang yang pałing baik untuk menegakkan diagnosis epilepsi. 
Adanya kelainan fokał pada EEG menunjtrkkan kemungkinan adanya lesi struk- 
tural di otak, sedangkan adanya kelainan umum pada EEG menunjukkan ke¬ 
mungkinan adanya kelainan genetik atau metabołik. 

Perlu diingat bahwa tidak sełalu gangguan fungsi otak dapat tercermin pada 
rckaman EEG. EEG normał dapat dijumpai pada anak yang nyata-nyata menderita 
kelainan otak, dan sebałiknya EEG abnormal dapat dijumpai pada anak normał dan 
sehat. EEG abnormal ringan dan tidak khas terdapat pada 15% popułasi normał, 
dan kira-kira 10% pasień epilepsi mempunyai EEG normał. 
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Untuk mendapatkan hasil EEG yang lebih positif perlu dilakukan beberapa 
prosedur aktivasi, misalnya tidur, hiperventilasi, stimulasi fotik dan lain-lain. Akti- 
vasi tidur akan memberikan hasil positif terutama pada pasień dengan epilepsi 
psikomotor (epilepsi lobus temporalis). Aktivasi hiperventilasi akan memberikan 
hasil positif terutama pada pasień epilepsi absence (petit mai). Stimulasi fotik akan 
memberikan hasil positif terutama pada epilepsi ccitlrcnccphalic. Ada jenis epilepsi 
ynng timbul apabila ada rangsangan atau suara tertentu. Aktivasi dapat dilakukan 
dengan rangsangan vang sesuai, yang dapat menyebabkan timbulnya epilepsi. 
Rekaman EEG dikatakan abnormal apabila terdapat: 

1. Asimetri irama dan vo!tase gelombang pada daerah yang sama di kedua hemis- 
fer otak. 

2. Irama gelombang lidak teratur 

3. Irama gelombang lebih lambat dibanding scharusnya misal gelombang delta. 

4. Adanya gelombang yang biasanya tidak terdapat pada anak normal, misalnya 
gelombang tajam, paku (spikc), paku-ombak, paku majemuk, dan gelombang 
lambat yang timbul secara paroksismal. 

Bentuk serangan epilepsi tertentu mempunyai gambaran EEG yang khas, misal¬ 
nya spasme infantil mempunyai gambaran EEG hipsaritmia, epilepsi petit mai 
mempunyai gambaran EEG gelombang paku-ombak 3 siklus per detik (3 spd), epi¬ 
lepsi mioklonik mempunyai gambaran EEG gelombang paku/tajam/lambat dart 
paku majemuk yang timbul secara serempak (sinkron). 

Pada pasień dengan serangan intracłablc atau bentuk serangannya tidak khas da¬ 
pat dilakukan pemantauan EEG disertai pemantauan video. Pasień dirawat dałam 
suatu ruangan yang ada videonya sambil dipasang alat EEG telemetri (jarak jauh). 
Dari rekaman video kita dapat melihat bentuk serangannya, dan dari rekaman EEG 
dapat dilihat apakah sesuai dengan bentuk serangan yang terlihat. Pada perckaman 
ini pasień dapat melakukan aktivitas biasa. 

Pemeriksaan Pencitraan 

Pemeriksaan pencitraan yang dilakukan ialah foto polos kepala, angiografi serebral, 
Compułcd Tomography (CT) Scan, magneiic rcsonance imaging (MRI) dan Positron Emis- 
sion Tomography (PET). Foto polos kepala biasanya dibuat dałam posisi antero- 
posterior dan lateral. Dengan foto polos kepala dapat dilihat adanya tanda pening- 
gian tekanan intrakranial, adanya asimetri tengkorak, adanya perkapuran abnor¬ 
mal misalnya pada toksoplasmosis kongenital, sindrom Sturge-Weber dan 
tuberosklerosis. Pemeriksaan ini sudah banyak ditinggalkan. 

Angiografi serebral dilakukan pada pasień tertentu, yaitu pasień yang akan 
dioperasi karena adanya fokus epilepsi berupa tumor, kelainan pembuluh darah 
atau jaringan parut atrofik di otak. Angiografi serebral sangat jarang dilakukan. CT- 
scan otak dan MRI kedua-duanya dapat mendeteksi kelainan otak dengan baik, 
tetapi MRI lebih baik apabila digunakan untuk mendeteksi adanya malformasi otak 
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kongenital, sedangkan CT-scnn lebih sensitif untuk mendeteksi adanya fokus kalsi- 
fikasi yang kecil. 

PET berbeda dengan CT-scnn dan MRI, kelainan otak dapat terlihat 3 dimensi, 
tetapi pemeriksaan ini masih dałam rangka penelitian. Pemeriksaan pencitraan 
pada pasień epilepsi dilakukan atas dasar indikasi. 


Pengcbatan Epilepsi 


Samuel Lazuardi 


Diagnosis Epilepsi 

Diagnosis pasti epilepsi merupakan dasar utama untuk pemberian obat anti epi¬ 
lepsi. Antikonvulsan tidak diberikan pada serangan pertama, karena serangan ter- 
sebut belum tentu disebabkan oleh epilepsi, sedangkan pengobatan .dengan 
antikonvulsan harus diberikan untuk beberapa tahun. Penegakan diagnosis tidak 
selalu mudah dan merupakan analisis dari berbagai aspek. 

Anamncsis yang terarah sering memegang peran kunci untuk mencari penyebab 
karena epilepsi dapat disebabkan oleh berbagai penyakit dan gangguan yang berat, 
misalnya nultormasi kongenital, infeksi, tumor, penyakit vaskular, penyakit dege- 
neratif dan tinurna otak. Ada 3 hal yang pokok dałam menegakkan diagnosis epi¬ 
lepsi. yaitu: 

]. Diagnosis etiologi, misalnya epilepsi akibat malformasi arterio-vena 
Z. Diagnosis jenis serangan untuk menentukan obatnya. Harus dibedakan misal¬ 
nya serangan absens dan parsial kompleks, karena pengobatannya berbeda. 

3. Diagnosis sindrom epilepsi. Hal ini penting untuk menentukan prognosis dan 
lama pengobatan misalnya juuenilc myoclonic epilepsy bersifat benigna, sedang¬ 
kan progresswe myoclonic epilepsy bersifat maligna. 


Prinsip Dasar Farmakokinetik 

Tujuan terpenting dałam pengobatan adalah untuk mempertahankan kadar obat 
dałam łhernpcutn' rangę tanpa menimbułkan gejala toksis. Setelah pemberian dosis 
tunggnl obat anti epilepsi (OAE) puncak kadar plasma akan tercapai setelah waktu 
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tertentu dan tergantung pada proses absorpsi. Sebagian besar OAE dosis konven- 
sional dengan persediaan enzim yang cukup akan mengikuti kaidah firsł-order en- 
zymc kinełics, yaitu kecepatan biotransformasi bertambah secara linier dengan 
konsentrasi obat (Gambar 10-5). Namun bila enzimnya telah jenuh, maka kecepatan 
biotransformasi akan tetap sama pada -konsentrasi obat yang berbcda ( zcro-ordcr 
atau nonłincar kmctics) misalnya yang terdapat pada fenitoin. 

Pada Gambar 10-6 tampak pertambahan kadar plasma linier pada dosis fenitoin 
yang rendah (firsł-order kinełics). Setelah enzim hati jenuh, maka kenaikan dosis 
sedikit saja akan menyebabkan peningkatan kadar plasma yang berlebiban ( nonlin- 
car kinełics). Keadaan ini akan menimbulkan gejala toksik bila kadar serum sudah 
melampaui 10-15 pg/ml. 

Pemberian berulang setelah pemberian inisial akan menyebabkan peningkatan 
kadar dałam plasma, sehingga mencapai suatu piąto yaitu keadaan stabil antara 
akumulasi dan eliminasi. Pada Gambar 10-7 tampak pemberian ulang OAE dengan 
interval setengah masa paruhnya untuk mencapai keadaan stabil setelah 5 kali 
pemberian. Kurun waktu yang sama dibutuhkan untuk nienghilangkan 95% obat 
tersebut setelah penghentian obat. 

Sebagian besar OAE akan memperlihatkan penurunan kadar stabil dengan 
sendirinya setelah pemberian selama beberapa minggu atau bulan, disebabkan olch 
peninggian kadar enzim akibat induksi pada metabolisme hati yang meningkatkan 
biotransformasi dan berkurangnya masa paruh dan kadar dałam serum. Penurunan 
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Gambar 10-4. Diagnosis epilepsi ditegakkan dengan mengevaluasi se- 
mua faktor yang bermakna. 
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kadar stabil ini sering disalahtafsirkan sebagai kehilangan daya kerja OAE setelah 
beberapa bulan dan dapat dikoreksi dengan meninggikan dosis. Karena itu penting 
untuk melakukan pengecekan rutin kadar OAE setiap 6-12 bulan, meskipun tidak 
tampak adanya gejala. 

Pengaruh Umur, Penyakit, Keadaan dan Interaksi Obat 

Pada masa neonatus obat kurang terikat pada protein plasma, tapi setelah itu me- 
tabolisme pada anak terjadi lebih cepat dibandingkan orang dewasa. Akibatnya do¬ 
sis per kg bcrat badan lebih tinggi dibandingkan orang dewasa dengan masa paruh 
yang lebih pendek, sehingga fluktuasi dałam plasma akan lebih besar dan pembe- 
rian OAE harus lebih sering. 

Pada penyakit hati ditemukan gangguan pada kinetika-metabolisme obat dan 
berkurangnya ikatan protein plasma, sehingga dosis OAE dengan ikatan yang kuat 
(fenitoin, asam valproat dan benzodiazepin) sebaiknya dikurangi. Pada penyakit 
ginjal ditemukan gangguan pada ikatan obat, retensi obat dan metabolit. 

Beberapa keadaan dapat mencetuskan kejang misalnya demam, dehidrasi, in- 
feksi, keletihan, kurang tidur atau perubahan mendadak dari siklus tidur, gang¬ 
guan emosi. hiperventilasi, alkalosis, gangguan asam-basa dan air, serta stimulasi 
oleh beberapa macam obat dan zat. Hiperventilasi dan alkalosis sering menimbul- 
kan serangan absens. Sejumlah obat dan zat yang dapat menimbulkan serangan ke¬ 
jang bahkan status epileptikus adalah alkohol, obat. 
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Dosis obat mg/kg 


Gambar 10-6. Hubungan antara konsentrasi obat dałam serum (ordinat) 
dan dosis obat (absis) untuk suatu obat yang menunjukkan (A) first- 
order kinetics dan (B) zero-order kinetics. 
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Waktu paruh multipel 


Gambar 10-7. Konsentrasi dałam plasma suatu obat (ordinat) setelah 
pemberian per orał berulang dengan interval setengah masa paruh 
psikotropik (fenotiazin), INH, teofilin, penisilin, trimetadion dan fenitoin 
dosis toksik. 
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Terdapat 3 jenis interaksi obat yang penting, yaitu: 

1. Induksi enzim yang dapat meninggikan metabolisme dan menurunkan kadar 
plasma. Fenitoin, fenobarbital, primidone dan karbamazepin merupakan contoh 
obat penginduksi enzim kuat yang sering menurunkan kadar plasma masing- 
masing (misalnya valproat dan benzodiazepin). 

2. Inhibisi enzim dapat mengurangi nietabolisme dan meningkatkan kadar plasma 
(sultiame dapat menimbulkan intoksikasi fenitoin) 

3. Ada obat yang dapat mendorong obat lain dari ikatan protcinnya, misalnya pen- 
dorongan fenitoin olch valproat. Setclah obat yang didorong tersebut dimetabo- 
lisir, maka kadar bcbasnya tidak berubnh, sedangkan kadar totalnya menurun 
karena kurang terikat pada protein. Karena itu thcrnpcułic rtingc fenitoin harus 
diturunkan bila dikombinasi dengan valproat. 


Prinsip Pengobatan Epilepsi 

1. l.angkah pertama dałam pengobatan adalah diagnosis pasti, karena banyak 
keadaan vang memperlihatkan gejala mirip epilepsi. Pengobatan umumnya 
baru diberikan setelah serangan kedua. Hal ini penting karena pengobatan epi¬ 
lepsi adalah pengobatan jangka panjang. 

2. Setelah diagnosis ditegakkan. tindakan bcrikutnyn adalah menentukan jenis se¬ 
rangan. Setiap O A H mempunyai kekhususannya scndiri dan akan berfaedah se- 
cara spesifik pada jenis serangan tertentu (Tabel 10-1). 

3. Pengobatan harus dimulai dengan satu OAE dengan dosis kecil, kcmudian dosis 
dinaikkan bcrtahap snmpai serangan teratasi. Tujuan pengobatan adalah untuk 
mengatasi kejang dengan dosis optimal terendah.Yang terpenting bukanlah 
men.cn pa i kadar terapcutik, tetapi kadar OAE bebas yang dapat menembus 
sawar ilarah otak dan mcncapai reseptor susunansaraf pusat. Kadar OAE bebas 
ini tlipengaruhi oleh berbngai faktor misalnya penggunaan bersama obat lain, 
bahan kimia (bilirubin, asam lemak bebas) dan distribusinya yang tergnntung 
pada kelarutannya dałam lemak dan ikatannya dengan jaringan tubuh. Ab- 
sorpsi dapat dipengnruhi saat makan obat misalnya sebelum atau sesudah 
makan, jenis makanan dan obat misalnya antasid. Dosis anak pada umumnya 
50-100",. lebih besar dibandingkan dosis dewasa karena nilai klirens yang tinggi. 
Pada umumnea didapati depresi susunan saraf pusat dan ganggunn traktus di- 
gestivus yang bersifat sementara. 

4. Kegagalan OAE sering disebabkan karena non-compliance atau tidak minum 
obat menurut aturan. Bila OAE pertama tidak bermanfaat, dapat diganti dengan 
OAE kedua. Dosis OAE kedua dinaikkan bertahap, sedangkan dosis OAE per¬ 
tama diturunkan bertahap. Penurunan secara bcrtahap ini bertujuan untuk 
mencegah timbulnya status cpilcptikus (terutama fenobnrbital). Bila OAE per¬ 
tama perlu dihentikan dengan cepat karena timbul efek samping yang berat, 
harus diberikan diazepam. Politernpi sednpatnya dihindarkan karena: *Etek 
samping yang banyak (terutama di bidang intelektual) 
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• Lebih sukar dikontroi. 

• Kadar obat dałam darah yang lebih rendah. Setelah ditemukan OAE yang se- 
suai, frekuensi pemberian disesuaikan dengan masa paruh (fenobarbital dan 
fenitoin diberikan 2 x sehari). 

Pengukuran kadar OAE diperiukan untuk keadaan sebagai berikut: 

• Meniłai apakah kadar terapeutik sudah tercapai 

• Menilai kadar OAE pertama setelah penambahan OAE kedua. 

• Menilai adanya interaksi dengan obat non OAE. 

• Menilai kadar OAE bila timbul penyakit lain yang akan mengganggu 
biotransformasi-eliminasi OAE. 

• Menilai kadar OAE, bila timbul gejala toksik. 

• Menilai kadar bebas beberapa OAE yang sangat terikat pada protein (feni¬ 
toin, karbamazepin, valproat) pada keadaan tertentu (penyakit ginjal, hati, 
hipoalbuminemia, usia lanjut, kehamilan dan interaksi obat). 

Pengukuran kadar OAE sangat berguna pada fenitoin, fenobarbital, karba¬ 
mazepin, primidone (mysoline), sedikit berguna pada asam valproat, etosuksimid, 
dan kurang berguna pada klonazepam, asetasolamid. 

Obat Anti Epilepsi 

Pemilihan Obat Anti Epilepsi 

Setelah diagnosis epilepsi mantap, tahap berikutnya adalah mencari OAE yang se- 
suai. Jenis OAE sangat tergantung pada sifat serangan epilepsi. Berikut ini terdapat 
2 Iabel mengenai spesifisitas OAE terhadap pelbagai jenis serangan (Tabel 10-3) 
dan OAE pilihan pertama dan kedua terhadap jenis epilepsi tertentu (Tabel 10-4). 


TABEL 10-3. SPESIFISITAS OAE PADA PELBAGAI JENIS SERANGAN 


Jenis serangan 

parsial 

umum Tk 

absens 

mioklonik 

tonik 

Asetazolamid 

+/- 

+ 

+ 

+/- 

+/- 

Karbamazepin 

+ 

+ 

- 

- 

+ 

Klonazepam 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 

Etosuksimid 

- 

- 

+ 

- 

.. 

Fenobarbital 

+ 

+ 

. 


. 

Fenitoin 

+ 

+ 

. 


+ 

Primidon 

+ 

+ 

- 

• 

+ 

Valproat 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 
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Tabol 10-4. OBAT PILIHAN PERTAMA DAN KEDUA 

Serangan parsial (sederhana, kompleks dan umum sekunder) 

• OAE pilihan pertama : karbamazepin, fenoberbital, primidon, fenitoin 

• OAE pilihan kedua : benzodiazepin, asam valproat 

• Serangan umum: 

Serangan tonik-klonik 

• OAE pilihan pertama : 

asam valproat 

• OAE pilihan kedua : 

Serangan absens 

• OAE pilihan pertama : 

• OAE pilihan kedua : 

Serangan mioklonik 

• OAE pilihan pertama : 

• OAE pilihan kedua : 

Serangan tonik, klonik, atonik 

• Semua OAE kecuali etosuksimid 


karbamazepin, fenobarbital, primidon, fenitoin, 

benzodiazepin, asam valproat 

etosuksimid, asam valproat 
benzodiazepin 

benzodiazepin, asam valproat 
etosuksimid 


Jenis Obał Antiepilepsi 

Sebagian besar epilepsi dapat diobati dengan fenobarbital, karbamazepin, primi¬ 
don, fenitoin, etosuksimid, dan asam valproat dan merupakan OAE pilihan per¬ 
tama. Berikut ini akan diuraikan mengenai obat tersebut ditambah dengan 
benzodiazepin yang sering dipergunakan. 

Fenobarbital dan primidon 

Kedua OAE ini berguna untuk mengatasi kejang tonik-klonik umum (grand mai), 
serangan parsial sederhana-kompleks, sebagian besar kejang lain, status epileptikus 
dan mencegah kejang demam. Fenobarbital diberikan dengan dosis awal 4-5 
mg/kgBB/hari dałam 2 dosis (remaja 2-3 mg/kgBB/hari) dan akan mencepai ka- 
dar terapeutik dałam 2-3 minggu. Dengan loading dose dua kaii lipat dosis tersebut 
kadar terapeutik akan dicapai dałam 4 hari. Kadar terapeutik adalah 15-40 ug/ml 
dan efek toksik mulai terlihat pada kadar lebih dari 60 ug/ml. 

Primidon di metabolisir di hati menjadi feniletiłmalonamid dan fenobarbital, 
keduanya bersifat antikonvulsan. Dosis anak adalah 10-25 mg/kgBB/hari, dibagi 
dałam 2-4 dosis. Kadar terapeutik 5-12 ug/ml dan efek toksik terlihat bila kadar 
melebihi 15 ug/ml. 

Efek samping idiosinkratik fenobarbital dan primidon berupa ruam kulit dan 
diskrasia darah (jarang), sedangkan efek intoksikasi terbanyak adalah mengantuk 
dan hiperaktivitas. Kadang-kadang terdapat mual, sakit kepala dan gangguan 
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keseimbangan. Akibat pemberian kronik adalah mengantuk, perubahan perilaku, 
perubahan perasaan, gangguan intelektual, penyakit tulang metabolik dan gang- 
guan jaringan ikat. 

Pada PET Scan tampak adanya peruirunan metabolisme glukose lokal pada otak 
pada 37% kasus dan secara klinis ditemukan adanya depresi, gangguan tidur, kon- 
sentrasi dan fungsi kognitif. Meskipun banyak efek sampingnya, kelebihan 
fenobarbital adalah merupakan antikonvuIsan yang aman dan murah. Substitusi 
karbamazepin untuk fenobarbital atau fenitoin akan memperbaiki memori, konsen- 
trasi dan kecepatan mental-motor. Fenobarbital dapat merangsang metabolisme 
dan mengurangi efektivitas antikonvulsan lain seperti karbamazepin dan fenitoin. 
Pemberian bersamaan dengan asam vałproat dapat menimbulkan somnolensi yang 
nyata. Pemeriksaan laboratorium rutin tidak diperlukan. 

Karbamazepin 

Merupakan obat utama untuk epilepsi parsial (sederhana dan kompleks) dan epi- 
lepsi umum tonik-klonik. Dosis pada anak kurang dari 6 tahun adalah 10-30 
m g/kgBB/hari dibagi dałam 2-4 dosis sehari dan akan mencapai kadar terapeutik 
(8-12 ug/ml) dałam 3-4 hari tanpa loading dose. Untuk 6-12 tahun: 100 mg 2 kali se¬ 
hari (BID) dan untuk 12 tahun: 200 mg BID. Sebaiknya obat ini diberikan dengan 
dosis rendah dahulu tiga kali sehari, lalu dosisnya dinaikkan perlahan-perlahan da¬ 
łam 2 minggu untuk mencegah timbulnya efek samping. 

Efek idiosinkratik berupa ruam kulit dan diskrasia darah. Gejala intoksikasi be- 
rupa diplopia, vertigo, pusing, inkoordinasi dan kadang-kadang gejala distonik. 
Akibat pemberian kronik dapat menimbulkan hiponatremia, gangguan fungsi hati 
dan leukopenia. Karena rumus kimianya serupa antidepresan trisiklik, maka obat 
ini sering memberikan perasaan enak (tnood elevałioti) dan peningkatan kesadaran. 

Pemberian dosis terapeutik pada pasień absens atipis atau serangan epilepsi mi¬ 
nor lainnya akan memperberat serangan sampai status absens atau mioklonus 
nonepilepsi yang terus menerus. Pemberian bersama obat lain misalnya Ca channel 
blocker, INH dan eritromisin dapat mempercepat timbulnya toksisitas karena 
menghambat metabolismenya. 

Pemeriksaan laboratorium rutin berupa darah tępi lengkap dałam waktu 2 
minggu, 1 bulan dan 2 bulan setelah dimulainya pengobatan, dan kemudian setiap 
6 bulan. SGPT juga harus diperiksa setiap 6 bulan. Meskipun karbamazepin mem- 
punyai banyak efek samping, ia lebih unggul dibandingkan fenobarbital dan feni- 
toin karena memperbaiki fungsi kognitif, menjadikan anak lebih sadar dan merasa 
lebih enak. Perbaikan dałam perilaku anak tampak pada 15% pasień. 

Fenitoin 

Berguna untuk kejang tonik-klonik umum, serangan parsial (sederhana-kompłeks) 
dan beberapa jenis kejang lainnya. Fenitoin jangan diberikan pada serangan campu- 
ran, karena dapat memperberat serangan absens. 
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Obat ini kurang baik untuk pengobatan jangka panjang pada anak karena ban- 
yak efek samping dan adanya variasi yang besar dałam absorpsi dan metabolisme 
yang mudah terganggu oleh penyakit ringan maupun antikonvulsan lam. 

Dosis rata-rata adalah 5-7 mg/kgBB/hari dan akan mencapai kadar terapeutik 
(10-20 pg/ml) dałam 7-10 hari. Untuk mencapai kadar terapeutik yang cepat harus 
diberikan 4 dosis 5-6 mg/kgBB setiap 8 jam. Nistagmus dapat timbul pada kadar 
15-30 pg/ml, ataksia pada kadar di atas 30 ug/ml dan perburukan kejang pada ka¬ 
dar 40 pg/ml. Karena masa paruh yang panjang (10-34 jam pada dewasa dan 5-18 
jam pada anak), maka obat ini cukup diberikan satu sampai dua kali sehan. 

Penggunaan bersama dengan fenobarbital, karbamazepin, valproat, 1NH dan 
kloramfenikol dapat meningkatkan kadar bebas fenitoin. Efek samping idiosmk- 
ratik berupa ruam kulit, diskrasia darah dan reaksi imunologis. Efek intoksikasi be- 
rupa vertigo, gerakan involunter, pusing, mual, nistagmus, sakit kepala, ataksia, 
letargi dan perubahan perilaku. Efek samping pemberian kronik berupa hirsutisme, 
hipertrofi ginggiva, gangguan perilaku dan fungsi kogmtif. Dapat terjadi pemng- 
gian SGOT-SGPT yang secara klinis kurang berarti. 

Efek samping yang berat adalah kelainan hematologis (trombositopenia, leuko- 
penia, anemia) dan sindrom Steven Johnson. Untuk pemeriksaan rutin diperlukan 
pemeriksaan darah tępi lengkap setiap tahun. 

Etosuksimid 

Merupakan obat yang paling efektif untuk mengatasi serangan absens (petit mai). 
Dosis dimuiai dengan 15-20 mg/kgBB/hari dibagi dałam 3-4 dosis per han pada 
anak <6 tahun (>12 tahun: 250 mg/hari) untuk mencapai kadar terapeubk (40-100 
pp/ml) dałam 7-10 hari (tanpa loading dost). Obat ini dapat pula dipergunakan pada 
epilepsi dengan pelbagai jenis serangan, misalnya pada sindrom Lenno\-Gastaut 
dikombinasi dengan antikonvulsan lain. 

Efek samping idiosinkratik berupa ruam kułit dan diskrasia darah (leukopema, 
pansitopenia dan SLE). Gejala intoksikasi berupa vertigo, sefaigia, ataksia, nausea, 
letargi, anoreksia, batuk dan gangguan gastrointestmal. Efek pemberian kronik 
adalah sefaigia dan perubahan perilaku. Pemeriksaan darah tępi lengkap setiap - 
bulan dan kemudian setiap 4 bulan. 


Asam valproat ^ 

Digunakan pada epilepsi motor minor (mioklonik), absens, tomk-klomk dan se¬ 
rangan parsial sederhana maupun kompleks. Asam valproat dianggap menmggi- 
kan efek inhibisi postsinaptik GABA, menghambat pembentukan gelombang paku 
dan menghambat jaras neuronal eksitatorik. Dosis imsial anak adalah 15-0 
mg/kgBB/ hari dałam 2-4 dosis (masa paruh 6-15 jam) untuk mencapai kadar tera¬ 
peutik (40-150 pg/ml) dałam 1-4 hari dan disusul oleh dosis rumat 30-60 mg/ 
kgBB/hari (tanpa łoading dose). Pada poUterapi sering dibutuhkan leb.n dan 100 
mg/kgBB/ hari. 
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Hubungan dosis dengan kadar serum cukup kompleks, karena masa paruh 
yang pendek dan ikatan protein yang besar. Pada kadar plasma valproatyang ren- 
dah, ikatan protein mencapai 90-95%, namun dengan meningkatkan dosis, maka 
ikatan proteinnya menu run drastis, sehingga kadar serum tidak naik secara propor- 
sional dengan dosis. Interaksi dengan fenobarbital akan meningkatkan kadar feno- 
barbital sehingga menimbulkan sedasi berat. Kombinasi dengan fenitoin dan 
karbamazepin dapat meningkatkan kadar kedua obat, sedangkan kombinasi den¬ 
gan asptrin akan menyebabkan kenaikan kadar va!proat. 

Efek samping idiosinkratik berupa ruam kulit, gagal hati akut, pankreatitis akut 
dan diskrasia darah (trombositopenia, anemia dan leukopenia). Gejala intosikasi 
berupa mengantuk, vertigo dan perubahan perilaku. Efek pemberian kronik adalah 
mengantuk, perubahan perilaku, tremor, hiperamonia, bertambahnya berat badan, 
rambut rontok, penyakit perdarahan dan gangguan lambung. 

Karena efek sampingnya yang banyak, maka American Acadcmy of Pcdiatrics dan 
C ommitte on Drugs memutuskan sebagai berikut: 

Jangan membenkan valproat sebagai politerapi pada anak <3 tahun, kecuali 
bila monoterapi tidak berhasi! 


, akan OAE yang lain pada kejang-demam dan serangan absens 
Jangan benkan valproat pada anak dengan penyakit hati, penyakit berat atau 
yang sedang menggunakan obat yang mempengaruhi koagulasi. 

Melaporkan secepatnya bila timbu! efek samping 

Usahakan memberikan dosis minimal 

Pemenksaan fungsi hati sebelum dan setelah pemberian valproat (pemerik- 
saan darah tępi lengkap dan SCOT-SGPT 2 minggu setelah pengobatan di- 
mu ai dan settap 2 bulan selama 6 bulan dan kemudian tiap 4 bulan). 


Benzodiazepin 


a. 


Senng dipergunakan untuk mengatasi serangan absens dan mioklonik, namun sa- 
yangnya hanya berfaednh untuk beberapa bulan saja. 

Klonazepam: digunaknn pada sebagian besar kejang motor minor (akine- 
-petit mai atipis dan kurang berguna untuk spasme ii\fantil), diberikan 
dengan dosis 0,05 mg/k g BB/hari dałam 3A dosis, Ialu dinaikkan dengan 

/^fnf 8 ^ 6 - P ° r mmggU Sam P ai ke i an S teratasi ( d osis maksimal 0,5 
mg/kgBB) Dosis masih dapat dinaikkan bertahap 0,05 mg/kgBB sampai 

mbul efek samping (ataksia, mengantuk, disartria, iritabel dan berat 
badan naik). Gangguan emosi sering timbui bila di kombinasi dengan feno- 
barDital atau benzodiazepin lain. 

Nitrazepam: berguna untuk serangan motor minor dan spasme infantil, na¬ 
mun terkendala oleh efek samping hepatotoksik. 

Clobazam: digunakan pada epilepsi yang berat kejang umum primer, epi- 
iepsi parsial, smdrom Lennox-Gastaut dan reflex epilepsi dengan dosis 
u, 1 - 0,8 mg/kgBB/hari. 


o. 
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d. Diazepam dan lorazepam digunakan pada status epileptikus dan kejang 
demam. 

Asetazolamid digunakan sebagai pengobatan tambahan pada kejang refrakter, 
termasuk serangan absens, kejang umum yang berkaitan dengan menstruasi dan 
serangan parsial kompleks. 

Pengobatan Serangan EpHepsi dan Sindrom Epilepsi 
Serangan Parsial Kompleks 

Epilepsi ini sering didapad pada anak. Karena fokusnya berasal pada lobus tempo- 
ralis yang berkaitan dengan daya ingat dan emosi, maka gejalanya sangat kompleks 
dan berupa manifestasi neuropsikiatrik. OAE primer adalah karbamazepin, fenitoin 
dan fenobarbital, namun karena fenobarbital sering menimbulkan perubahan peri- 
laku dan gangguan kognidf dan fenitoin menimbulkan efek samping kosmedk dan 
gangguan kognidf pula, maka OAE pilihan adalah karbamazepin yang dapat 
diberikan sampai 2 tahun bebas serangan. 

Serangan Tonik-KIonik Umum 

Serangan grand mai dapat primer atau sekunder dan OAE Iebih berhasil pada jenis 
primer. OAE yang dipergunakan adalah fenobarbital, karbamazepin, fenitoin, dan 
valproat 

Serangan Absens 

Serangan ini jarang (9,4%) dan terdiri atas 3 sindrom, yaitu childhood abscnce epilepsy 
(pyknolepsy atau pyknoleptic petit mai) antara 3-12 tahun, juvenilc absence epilepsy (seki- 
tar pubertas) dan benign juvenile myclonic epilepsy Janz. 

Jenis serangan ini tidak membahayakan jiwa, sehingga pengobatan berpedoman 
pada penghentian serangan secara maksimal tanpa menimbulkan toksisitas. OAE 
yang dipergunakan adalah klonazepam, etoksusimid dan valproat, namun obat 
pilihan adalah etoksuksimid, karena valproat banyak efek sampingnya. 

Benign Rolandic Epilepsy 

Epilepsi ini memberikan manifestasi epilepsi fokal (daerah Rolandi bawah) yang 
dapat menjadi umum pada waktu ddur. OAE yang digunakan sama dengan obat 
untuk serangan parsial yaitu fenobarbital, karbamazepin, fenitoin dan valproat. 

Spasme Infantil Atau Sindrom West 

Obat terpilih adalah ACTH, steroid orał atau OAE lain, sebagian besar peneliti 
menyimpulkan bahwa ACTH memberikan hasil terbaik dałam mengurangi 
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frekuensi kejang dan perkembangan psikomotor. Sering respons terhadap ACTH 
baik sekali, terlihat darł berkurangnya serangan dan perbaikan EEG dałam be- 
berapa hari. Tidak didapati perbedaan yang jelas antara pemberian ACTH dosis 
tinggi 120-160 łu/hari dan rendah 20-40 lU/hari. Diusulkan untuk mulai dengan 
ACTH 40 IU/hari IM sełama minimafl bulan (bentuk nonsintetik ACTH gel) dan 
kemudian tapcring 10 IU setiap minggu. Bila serangannya tidak berkurang dałam 2 
minggu, maka dosis dapat dinaikkan 10 IU setiap minggu sampai maksimal 80 IU. 

Biła serangan masih ada, dapat dicoba dengan asam valproat 40-100 
m g/kgBB/hari atau nitrazepam 0 / 6-l / 0 mg/kgBB/hari alau klonazepam 0,1- 
03mg/kgBB/hari. Bila timbul relaps pada waktu penurunan dosis ACTH, dosis di¬ 
naikkan kembali sampai dosis yang dapat menghentikan serangan. Setelah seran¬ 
gan teratasi, dosis ACTH tersebut dipertahankan minima! sełama 1 bulan sebelum 
diturunkkan kembali. 

Beberapa penulis lebih menyukai pemberian kortikosteroid orał dan memberi- 
kan prednison 2 mg/kgBB/hari atau deksametason 0,3 mg/kgBB/hari. Pemberian 
ACTH atau prednison itu merupakan all or nonę płienomena dan biasanya hasilnya 
lebih baik pada jenis kriptogenik. Efek samping ACTH dan kortikosteroid yang rin- 
gan adalah obesitas, retardasi pertumbuhan, timbulnya akne dan iritabilitas. Efek 
samping yang berat adalah infeksi, imunosupresi, hipertensi, hipertrofi jantung, 
perdarahan intraserebral, atrofi otak transien, osteoporosis, gangguan elektrolit dan 
alkalosis hipokalemik. 

Slndrom Lennox~Gastaut 

Pengobatan harus individual. Bentuk tonik dapat diberikan va!proat, karba- 
mazepin, fenitoin, fenobarbital. Bentuk mioklonik diberikan valproat, klonazepam, 
steroid dan diit ketogenik. Serangan tonik-klonik umum diberikan karbamazepin, 
fenitoin, valproat, fenobarbital, sedangkan pada absens atipik diberikan valproat, 
klonazepam, etosuksimid atau diit ketogenik. 

Status Epileptikus 

Merupakan suatu keadaan darurat, serangan timbul sangat sering sehingga pasień 
tidak pemah sadar. Kejang yang berlangsung lebih dari 20-30 menit dapat menim- 
bulkan kerusakan otak akibat hipoksia. Keadaan ini ditambah lagi dengan be¬ 
berapa keadaan yang kurang menguntungkan misalnya hiperpireksia dan 
hipotensi yang akan menimbulkan kerusakan di serebelum. 

Status epileptikus bukanlah sebagian dari epiiepsi, namun merupakan suatu 
komplikasi dari perubahan dałam pengobatan, akibat infeksi (virus) atau operasi 
otak. Tindakan yang terpenting adalah: 

1. Mempertahankan fungsi vital (memperbaiki pemapasan, hipertermia, hipotensi 
dan mencegah jangan sampai terluka) 

2. Memberikan OAE untuk memberantas kejang 
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3. Mencari penyebab 

4. Mencegah timbulnya kejang lagi. 

Menkes lebih menyukai lorazepam (ativan) suatu benzodiazepin dengan masa 
paruh 15,7 jam dengan dosis 0,1 mg/kgBB sampai maksimal 4 mg atau 0,06 
mg/kgBB untuk anak 13 tahun. Lorazepam dapat menyebabkan depresi perna- 
pasan, kelebihannya ndalah lebih jarang timbul komplikasi dibandingkan diaze- 
pam bila dikombinasi dengan fenobarbital. 

Diazepam dapat diberikan IV perlahan (1-2 mg/menit dengan dosis 0,3-0,5 
mg/kgBB sampai dosis maksima! 20 mg) dan biasanya kejangnya akan berhenti da¬ 
łam 3-5 menit. Pemberian per rektal adalah paling sederhana dan obat mulai bek- 
erja dałam 1-9,5 menit. Keuntungan diazepam adalah kerja yang cepat, aman dan 
berfacdah pada serangan kortikal maupun sentrensefałik. Efeksamping adalah de¬ 
presi pernapasan dan hipotensi yang terutama timbul pada kombinasi dengan 
fenobarbital. Masa kerja hanya 30-60 menit, sehingga perlu penambahan fenitoin 
20-30 mg/kgBB IV (dicampur dengan NaC! 0,9% 50 cc karena tidak larut dałam 
glukose 5%). Fenitoin sangat disukai untuk mengatasi kejang pada trauma kapitis 
dengan kesadaran harus dipertahankan. 

Lorazepam maupun diazepam tidak dapat dipergunakan sebagai OAE jangka 
panjang. Fenobarbital dapat diberikan 10 mg/kgBB IM atau IV atau subkutan dan 
membutuhkan 15 menit untuk menembus sawar darah otak. Bila masih timbul ke¬ 
jang, dapat diulang dosis yang sama. Bila kejang berlangsung lama diberikan kor- 
tikosteroid untuk mencegah timbulnya edema otak. Kemudian disusul dengan 
pemberian anestesia'umum dengan kurare untuk mengurangi hipertermia dan 
hipoksia. Setelah kejang teratasi diberikan dosis rumat fenobarbital 4-6 
mg/kgBB/hari IM disusul oleh pemberian orał. Pemeriksaan kadar plasma harus 
dilakukan pada 5-10 hari pertama untuk menilai kadar terapeutik. 


Penghentian Obat Anti Epilepsi 

Penyembuhan akan terjadi pada 30-40% anak dengan epilepsi. Lama pengobatan 
tergantung pada jenis epilepsinya dan risiko kekambuhan. Pada serangan yang ri- 
ngan pengobatan seiama 2-3 tahun sudah cukup, misalnya pada absens tipika! 
pengobatannya cukup 18 bulan sampai 2 tahun terutama bila pola EEG nya sudah 
normal. Pada sindrom Lcnnox-Gastaut atau epilepsi mioklonik berat harus diberi¬ 
kan pengobatan lebih dari 5 tahun setelaliserangan terakhir dan tidak jarang masih 
kambuh. 

Pada serangan parsial, epilepsi simtomatik disertai retardasi mental dan adanya 
defisit neurologis, penghentian obat harus diundur. Beberapa penulis meneruskan 
pengobatan epilepsi seiama EEG masih abnormal misalnya ada yang meneruskan 
seiama 1 tahun. Penghentian OAE ini selalu harus dilakukan secara bertahap se- 
lama 1/2-1 tahun. Manifestasi Jrug witlulmmł biasanya terdapat pada obat golon- 
gan barbiturat, benzodiazepin, alkohol, hipnotika dan antiansietas. 
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Epilepsi yang Sukar Diatasi (Intractablc Epilcpsy) 

Dengan kemajuan di bidang epileptologi anak, masih terdapat sekitar 10-15% 
pasień yang resisten terhadap pengobatan biasa. Yang pertama harus disingkirkan 
adalah keadaan non-compliance dengan' pemeriksaan kadar OAE, adanya faktor 
stres, keletihan, deprivasi tidur, gangguan keseimbangan asam-basa dan air serta 
stimulasi SSP oleh obat-obat. 

Telah dikembangkan obat and epilepsi baru, pembedahan otak dan pengobatan 
kausal untuk mengatasinya. Pada epilepsi yang sukar diatasi harus dilakukan pe- 
mantauan yang intensif untuk mencari diagnosis yang sebenamya dan pengobatan 
yang sesuai. Haruslah dapat dibedakan antara serangan kejang epileptik dan none- 
pileptik (terutama serangan psikogenik) yang sering timbul bersamaan pada 
pasień. Untuk hal ini diperlukan pemantauan EEG yang cermat dan Iebih lama dari 
20 menit dengan modifikasi montase dan bila perlu dengan perekaman video-EEG. 
Di samping itu harus pula dipantau kadar antikonvulsan dałam darah, terutama 
pada kejang tonik-klonik umum sekunder. Sebagai penyebab dari kejang yang su¬ 
kar diatasi ini dapat dilihat pada Tabel 10-5. 

Beberapa saran tata łaksana pengobatan epilepsi yang baru telah diajukan Ya- 
matogi dan Ohtahara, yaitu: 

1. Sebagai contoh OAE baru misalnya clobazam yang merupakan OAE spektrum 
luas dengan kekuatan sebagai diazepam, namun mempunyai daya.kerja yang 
pendek. Flunarizine (Ca channel blocker) mempunyai efek serupa fenitoin atau 
karbamazepin. 

2. Pengobatan khusus misalnya ACTH dan kortikosteroid untuk sindrom West 
dan Landau Kleffner. Obat yang berkaitan dengan neurotransmiter misalnya Vit 
B6, L-Dopa dan thyrotropin-relcasing hormone (TRH) dan gamma-globulin dosis 
tinggi berperan pada ensefalopati epileptik. Diit ketogenik dan MCT juga sering 
berfaedah. 

3. Obat bukan OAE misalnya lidokain, imipramin, amantadin dapat dipergunakan 
pada epilepsi yang sukar diatasi. Sebaliknya antihistamin, antibiotik dan obat 
psikotropik dapat menurunkan ambang rangsang. 


Tata Laksana Epilepsi yang Sukar Ditanggulangi 

Epilepsi dapat dicegah dengan perawatan yang baik pada masa prenatal dan peri- 
natal (merokok, alkohol, kelainan metabolik, kromosom, infeksi TORCH dan seba- 
gainya). Tindakan selanjutnya adalah diagnosis dan pengobatan dini semasa bayi 
dengan OAE yang tepat. 

Bila pengobatan tidak memberikan efek sama sekali, dapat dipertimbangkan 
untuk pembedahan. Syarat pembedahan pada umumnya adalah pasień yang bu¬ 
kan. tergolong pada anak dengan retardasi men tal atau kelainan neurologis yang 
progresif. 



240 Pengobatan pada epilepsi 


TABEL 10-5. EPILEPSI INTRAKTABEL 


I. Inlraktabelilas betul: terbatasnya obat yang diberikan sekarang dan faktor-faktor yang 
berhubungan yałtu: 

o Jenis serangan epileptik, epilepsi dan sindrom epilepsi dan evolusinya. 
o Umuronset. 

o Eliologi, patologi yang mendasarinya. 
o Gambaran EEG. 

o Frekuensi serangan, status epileptikus. 
o Keterlambatan pengobatan {treatment lag). 

II. Intraktabelitas seolah-olah (tldak betul) 

A. Problem medis 

1. Problem diagnostik karena evaluasi yang tidak cukup pada: 

o Patologi yang mendasarinya. 

o Serangan epileptik, epilepsi. sindrom epilepsi dan evolusinya. 
o Gambaran EEG. 
o Faktor pencetus. 
o serangan non epileptik. 

2. Problem terapeutik yang berhubungan pada: 

o Pilihan obat, kombinasi, dosis, bentuk obat, cara pemberian. 
o Serangan diperkeras/ditambah oleh obat anti epilepsi dan/atau obat lain. 
o Metabolisma obat tidak biasa atau interaksi 

o Pengobatan teriambat atau penghentian obat anti epilepsi tertalu dini. 

3. Hubungan dokter-pasien: komunikasi dengan pasień dan pengasuhnya kurang. 

B. Problem pada sisi pasień 

1. Kepatuhan kurang karena: 

o Pengertian kurang tentang epilepsi dan pengobatannya. 
o Motivasi untuk pengobatan kurang. 
o Takut efek samping 

o Kelupaan oleh karena kurang perhatian, sedasi obat atau penyakit yang 
mendasarinya. 

o Penyangkalan epilepsi karena pertimbangan prangsangka sosial. 

2. Melebihi batas, kurang perhatian atau hidup tidak teratur merupakan pencentus 
serangan. 

3. Observasi serangan yang tidak cermat. 


Menurut Chugani bila pada pemeriksaan PET Scan pada anak dengan berbagai 
jenis epilepsi yang berat (sindrom) Lennox-Gastaut, spasme infantil, sindrom 
Sturge Weber, epilepsi parsial dam lain-Iain) ditemukan adanya hipometabolisme 
unilateral yang difus, maka dapat dilakukan reseksi lokal sampai hemisferektomi 
dengan hasil yang sangat memuaskan. Fungsi intelek dan paresis dapat menunjuk- 
kan perbaikan yang nyata pada sebagian besar anak. Hipometabołisme unilateral 
mempunyai korelasi erat dengan keberhasilan operasi. 

Hasil paling baik diperoleh bila operasi dilakukan pada tahun pertama kehidu- 
pan, namun hasilnya masih lumayan sampai beberapa tahun menjelang pubertas 
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(sekitar 8-9 tahun) sesuai dengan percobaan Villablance mengenai plastisitas otak. 
Untuk menegakkan diagnosis preoperatif, pemeriksaan PET Scan Iebih unggul di- 
bandingkan CT-scan dan MRI. 


TABEL 10-6. REJ1MEN TERAPEUTIK 


1. Obat anti epileptik baru. 

o Clobazam (1,5-benzodiazepin) 
o Denzimol (arilalkil-imidazol) 

o Eterobarb (1,3-bis (methoksmetil}-5 etii-5-fenil-asam barbiturat) 
o Felbamat (2-fenil-1,3-propandiol dikarbamat) 

o Flumazeni! (imidazobenzodiazepin; antagonis reseptor benzodiazepin) 
o Flunarizin ((E)-1-[bis(4-fluorofeni!) meti!]-4(3-fenil-2-propenil) piperazin 
o Flupirtin ([2-amino-6-(4-fluorofanil]-m0til-amino-3-piridiniI]-asam karbamat etiloster 
maleat) 

o Gabapentin(1-(aminometil) sykloheksan asam asetat; GABA-related aminoacid) 
o Lamotrigine (3.5-diamino-6^(2,3—dich!orophenyi}-1.2.4-triazine) 
o Milasemid (2-n-fentilaminoasetamid) 
o Nafimidon (1-{2-naftoi!meti[]imidazol HC1) 
o Oksarbazepin (a ketoanalog of carbamazepine) 

o ProgabidQ(4-(((4-chlorophenyl)(5-fluoro-2-hydroxyphenyJ)methylene]3mino)bulanamid) 

o Stiripento! (4,4-dimethyl-1-(3.4 methylene dioxyphenyl}-1-penten-3-ol) 
o Vigabatrin ( -vinyl GABA;DL-4-aminohex-5-enoic acid) 
o Zonisamide (1,2-benzisoxazo!e-3-methanesu!fonamide) 

o Amino-benzobicydononenes: Org 6370 carbolines: ZK 91296, ZK 93423, ZK 95962 
o NMDA receptor antagonists: MK801,2-APH, D-CPP,D-CPPene 
o Piperidino-pyridazine derivatives:CM 40907, SR 41378 
o Pyrazoioąuinoline: CGS 9896 

o Remacemide ({ )-2-amino-N-(1-menhtyi-1,2-diphenylethyl)-acetamide) 
o Tetronic add devivatives: Losigamone (A033),A078 
o Thiazolidinone: Ralitoline 
o Triazole derivatines: Loreclezole (R72063) 

2. Pengobatan khusus 

o ACTH, Steroid hormones 
o Thyrotropin-releasing hormone (TRH) 
o L-Dopa, Gamma-aminobutyric add (GABA).Taurine 
o Vrtamin B6 (Pyridoxal phosphate) 
o Vctamin E 
o Immunogiobulin 

o Ketogenlc diet, medium-chaln triglycerides (MCT) 
o Chlnese medidnes 

3. Obat lain 

A. Reevaluasi antieplleptik lama: bromide 

B. Obat lain dari obat antiepllepsi 

o Efek antikorwulsif. imipramin, lidokain, sedatif, hipnotik, triklofos sodium, amantadin, 
sutfomanid 

O Efek konvu!sif: antihistamin, antibiotik, psikotroplk. metibcantin 
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Kejang Demam 


Toslim S. Soetomenggolo 


Setiap dokter pasti pemah menghadapi pasień dengan kejang demam, baik pada 
saat pasień kejang maupun setelah kejang berhenti. Kejang selalu merupakan peris- 
tiwa yang menakutkan bagi orangtua, sehingga sebagai dokter kita wajib mengatasi 
kejang dengan tepat dan cepat. Setelah kejang dapat ditanggulangi, sering timbul 
pertanyaan selanjutnya: Apakah kejang tersebut menyebabkan kerusakan saraf, 
apakah anak-anak akan mengalami kejang kembali, dan apakah anak memerlukan 
pengobatan lanjutan. 
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Akhir-akhir ini telah terjadi perubahart-perubahan dałam tata łaksana kejang 
demam dan cara penghentian kejang. Hal tersebut akan dłbicarakan dałam maka- 
lah ini, sehingga diharapkan terdapat suatu keseragaman pendapat mengenai tata 
łaksana kejang demam dan penanggułangan kejang. 


Definisi 

Kejang demam ialah bangkitan kejang yang terjadi pada kenaikan suhu tubuh 
(suhu rektal lebih dari 38°C) yang disebabkan oleh suatu proses ekstrakranium. 
Mengenai definisi kejang demam ini masing-masing peneliti membuat batasan 
sendiri-sendiri, tetapi pada garis besamya hampir sama. Menurut Consensus Stat- 
ment on Febrile Scizures, kejang demam adalah suatu kejadian pada bayi atau anak, 
biasanya terjadi antara umur 3 bulan dan 5 tahun, berhubungan dengan demam 
tetapi tidak terbukti adanya infeksi intrakraniał atau penyebab tertentu. Anak yang 
pemah kejang tanpa demam dan bayi berumur kurang dari 4 minggu tidak ter- 
masuk. Derajat tingginya demam yang dianggap cukup untuk diagnosis kejang de¬ 
mam ialah 38°C atau lebih, tetapi suhu sebenamya pada waktu kejang sering tidak 
diketahui. 

Kejang demam kompleks ialah kejang demam yang lebih lama dari 15 menit, fo- 
kal, atau mułtipel (lebih daripada 1 kaii kejang per episode demam). Kejang demam 
sederhana ialah kejang demam yang bukan kompleks. Kejang demam berulang 
adalah kejang demam yang timbul pada lebih dari satu episode demam. Epilepsi 
ialah kejang tanpa demam yang terjadi lebih dari satu kali. Sebanyak 2-5% anak- 
anak yang berumur kurang dari 5 tahun pemah mengałami kejang disertai demam. 

Faktor yang penting pada kejang demam ialah demam, umur, genetik, prenatał 
dan perinatal. Demam sering disebabkan infeksi saluran pernapasan atas, otitis me¬ 
dia, pneumonia, gastroenteritis dan infeksi saluran kemih. Kejang tidak sełalu tim¬ 
bul pada suhu yang paling tinggi, kadang-kadang demam yang tidak begitu tinggi 
sudaih dapat menyebabkan kejang. Bila kejang telah terjadi pada demam yang tidak 
tinggi, anak mempunyai risiko tinggi untuk berulangnya kejang. 

Kejang demam sangat tergantung kepada umur, 85% kejang pertama sebelum 
berumur 4 tahun, terbanyak di antara 17-23 bulan. Hanya sediłdt yang mengałami 
kejang demam pertama sebelum berumur 5-6 bulan atau setelah berumur 5-8 ta¬ 
hun. Biasanya setelah berumur 6 tahun pasień tidak kejang demam lagi, wałaupun 
pada beberapa pasień masih dapat mengałami sampai umur lebih dari 5-6 tahun. 
Kejang demam diturunkan sec ara dominan autosomal sederhana. Banyak pasień 
kejang demam yang orangtua atau saudara kandungnya menderita penyakit yang 
sama. Faktor prenatał dan perinatal dapat berperan dałam kejang demam. 

Manifestasi Klinis 

Umumnya kejang demam berlangsung singkat, berupa serangan kejang klonik atau 
tonik-klonik bilateral. Seringkali kejang berhenti sendiri. Setelah kejang berhenti 
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anak tidak memberi reaksi apapun irntuk sejenak, tetapi setelah beberapa detik 
atau menit anak terbangun dan sadar kembali tanpa defisit neurologis. Kejang da¬ 
pat diikuti oleh hemiparesis sementara (hemiparesis Todd) yang berlangsung be¬ 
berapa jam sampai beberapa hari. Kejang unilateral yang lama dapat diikuti oleh 
hemiparesis yang menetap. Bangkitan kejang yang berlangsung lama lebih sering 
terjadi pada kejang demam yang pertama. Kejang berulang dałam 24 jam ditemu- 
kan pada 16% pasień. 

Untuk meramaikan prognosis, Livingston membagi kejang demam menjadi 2 
golongan, yaitu kejang demam sederhama (simple febrile ccnwulsion) dan epilepsi 
yang diprovokasi oleh demam (epilepsy triggered offby fcver). Prichard dan Mc Greal 
membagi kejang demam menjadi kejang demam sederhana dan kejang demam 
atipik. 

Dahulu, di Subbagian Saraf Anak, Bagian limu Kesehatan Anak, FKUI, Jakarta, 
digunakan modifikasi kriteria Livingston sebagai pedoman untuk membuat diag- 
nosis kejang demam sederhana sebagai berikut: 

1. Umur anak ketika kejang antara 6 buIan-4 tahun 

2. Kejang berlangsung sebentar, tidak melebihi 15 menit. 

3. Kejang bersifat umum. 

4. Kejang timbul dałam 16 jam pertama setelah timbuinya demam. 

5. Pemeriksaan saraf sebelum dan sesudah kejang normal. 

6 . Pemeriksaan HEG yang dibuat sedikitnya 1 minggu setelah suhu normal tidak 
menunjukkan kelainan. 

7. Frekuensi bangkitan kejang dałam 1 tahun tidak melebihi 4 kali. 

Kejang demam yang tidak memenuhi salah satu atau lebih dari ketujuh kriteria 
di atas digolongkan pada epilepsi yang diprovokasi oleh demam. Dengan menggu- 
nakan kriteria tersebut, ternyata sangat banyak pasień yang termasuk dałam golon¬ 
gan epilepsi yang diprovokasi demam, dengan konsekuensi bahwa pasien-pasien 
ini harus mendapat pengobatan rumat Banyak pasień yang hanya menunjukkan 
kelainan EEG sedangkan kriteria lain dapat dipenuhi. Juga sulit sekali untuk 
melakukan nnamnesis berapa lama demam sudah berlangsung sebelum pasień 
mengalami kejang. Saat ini istilah epilepsi yang diprovokasi demam telah ditinggal- 
kan. Pasień kejang demam tidak lagi dibagi menjadi kejang demam sederhana dan 
epilepsi yang diprovokasi demam, tetapi dibagi menjadi pasień yang tidak perlu 
pengobatan rumat dan pasień yang memerlukan pengobatan. 


EEG pada Kejang Demam 

EEG dapat memperlihatkan gelombang lambat di daerah belakang yang bilateral, 
sering asimetris, kadang-kadang unilateral. Perlambatan ditemukan pada 88% 
pasień bila EEG dikerjakan pada hari kejang dan ditemukan pada 33% pasień bila 
EEG dilakukan tiga sampai tujuh hari setelah serangan kejang. Perlambatan aktivi- 
tas EEG kurang mempunyai nilai prognostik, walaupun Aicardi melaporkan bahwa 
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pasień kejang demam kompleks lebih sering menunjukkan gambaran EEG abnor- 
mal. EEG abnormal juga tidak dapat digunakan untuk menduga kemungkinan ter- 
jadinya epilepsi di kemudian hari. Saat ini tidak dianjurkan untuk melakukan EEG 
pada pasień kejang demam sederhana. 


Diagnosis Banding 

Infeksi susunan saraf pusat dapat disingkirkan dengan pemeriksaan klinis dan 
cairan serebrospinal. Kejang demam yang berlangsung lama kadang-kadang diikuti 
hemiperesis sehingga sukar dibedakan dengan kejang karena proses intrakranial. 
Sinkop juga dapat diprovokasi oleh demam, dan sukar dibedakan dengan kejang 
demam. Anak dengan demam tinggi dapat mengalami delirium, menggigil, pucat 
dan sianosis sehingga menyerupai kejang demam. 

Perjalanan Penyakit 

Beberapa hal yang harus dieva!uasi adalah mortalitas, perkembangan mental dan 
neurologis, berulangnya kejang demam dan risiko terjadinya epilepsi di kemudian 
hari. Mortalitas pada kejang demam sangat rendah, hanya sekitar 0,64-0,74%. 

Perkembangan mental dan neurologis umumnya tetap normal pada pasień yang 
sebelumnya normal. Penelid Lain melakukan penelitian re.trospck.tif dan 
melaporkan kelainan neurologis pada sebagian kecil kasus. Kelainan neurologis 
yang terbanyak ialah hemiparesis, disusul diplegia, koreoatetosis atau rigiditas de- 
serebrasi. Kelainan ini biasanya terjadi pada pasień dengan kejang lama atau kejang 
berulang baik umum maupun fokal. Sebelas persen pasień kejang menunjukkan 
hiperaktmtas walapun tidak diberi pengobatan fenobarbital. 

Gangguan intelek dan gangguan belajar jarang terjadi pada kejang demam 
sederhana. Ellenberg dan Nelson melaporkan bahwa IQ pada 42 pasień kejang de¬ 
mam tidak berbeda dibandingkan dengan saudara kandungnya yang tidak 
menderita kejang demam. IQ lebih rendah ditemukan pada pasień kejang demam 
yang berlangsung lama dan mengalami komplikasi. Risiko retardasi mental men- 
jadi 5 kali lebih besar apabila kejang demam diikuti terulangnya kejang tanpa de¬ 
mam. Angka kejadian kejang tanpa demam atau epilepsi berbeda-beda tergantung 
kepada cara penelitian, pemilihan kasus dan definisi. Sebagian besar peneiiti 
melaporkan angka sekitar 2-5%. 

Livingston melakukan pengamatan selama 10 tahun lebih. Ia mendapatkan 
bahwa di antara 201 pasień kejang demam sederhana hanya 6 (3%) yang menderita 
kejang tanpa demam (epilepsi), sedangkan di antara 297 pasień yang digolongkan 
epilepsi yang diprovokasi oleh demam 276 (93%) menderita epilepsi. Prichrad dan 
Mc Greal mendapatkan angka epilepsi 2% pada kejang demam sederhana dan 30% 
pada kejang atipikaL Di Indonesia, Lumbantobing melaporkan 5 (6,5%) di antara 83 
pasień kejang demam menjadi epilepsi 
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Angka kejadian epilepsi pada pasień kejang demam kira-kira 2-3 kali lebih ban- 
yak dibandingkan populasi umum, dan pada pasień kejang demam yang beru Lang 
kemungkinan terjadinya epilepsi 2 kali lebih sering dibandingkan dengan pasień 
yang tidak mengalami berulangnya kejang demam. Faktor risiko terjadinya epilepsi 
adalah: 

1. Sebelum kejang demam yang pertama sudah ada kelainan neurologis atau 
perkembangan 

2. Adanya riwayat kejang tanpa demam (epilepsi) pada orang tua atau saudara 
kandung. 

3. Kejang berlangsung lama lebih dari 15 menit atau kejang fokal. 

Bila hanya ada satu faktor risiko kemungkinan timbułnya epilepsi adalah 2-3%, 
sedangkan apabila terdapat paling sedikit 2 dari 3 faktor di atas, kemungkinan 
menjadi epilepsi adalah 13%. Epilepsi yang terjadi setelah kejang demam dapat 
bermacam-macam, yang paling sering adalah epilepsi motor umum yaitu kira-kira 
50%. Kejang demam yang lama biasanya diikuti oleh epilepsi parsial kompleks. Se- 
banyak 30-35% pasień mengalami berulangnya kejang demam. Sebagian besar 
hanya berulang 2-3 kali kecuali pada 9-17% kasus yang berulang lebih dari 3 kali. 
Setengahnya berulang dałam 6 bulan pertama dan 75% berulang dałam 1 tahun. 
Nelson dan Ellenberg melaporkan berulangnya kejang demam pada 35% di antara 
1706 pasień. Berulangnya kejang demam lebih sering bila serangan pertama terjadi 
pada bayi berumur kurang dari 1 tahun, yaitu sebanyak 50%. Bila kejang demam 
pertama terjadi pada usia lebih dari 1 tahun risiko berulangnya kejang adalah 28%. 
Berulangnya kejang multipeł juga lebih sering pada bayi. Anak dengan perkemban¬ 
gan abnormal atau mempunyai riwayat epilepsi dałam keluarga juga lebih sering 
mengalami berulangnya kejang demam. 

Tata Laksana 

Pada tata laksana kejang demam ada 3 hal yang perlu dikerjakan, yaitu: 

1. Pengobatan fasę akut 

2. Mencari dan mengobati penyebab 

3. Pengobatan profilaksis terhadap berulangnya kejang demam 
Pengobatan Fasę Akut 

1 t> 

Seringkali kejang berhenti sendiri. Pada waktu pasień sedang kejang semua 
pakaian yang ketat dibuka, dan pasień dimiringkan apabila muntah untuk mence- 
gah aspirasi. Jalan napaś harus bebas agar oksigenisasi terjamin. Pengisapan Iendir 
dilakukan secara teratur> diberikan oksigen, kalau perlu dilakukan intubasi. Awasi 
keadaan vital seperti kesadaran, suhu, tekanan darah, pemapasan dan fungsi jan- 
tung. Suhu tubuh yang tinggi diturunkan dengan kompres air dingin dan pembe- 
rian antipiretik. Diazepam adalah pilihan utama dengan pemberian secara 
intravena atau intrarektal. 
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Mencari dan Mengobati Penyebab 

Pemeriksaan cairan serebrospinal dilakukan imtuk menyingkirkan kemungkinan 
meningitis, teru tam a pada pasień kejang demam yang pertama. Walaupun 
demikian kebanyakan dokter melakukaapungsi lumbal hanya pada kasus yang di- 
curigai mengalami meningitis atau bila kejang demam berlangsung lama. Pada bayi 
kecil sering manifestasi meningitis tidak jelas, sehingga pungsi lumbal harus di¬ 
lakukan pada bayi berumur kurang dari 6 bulan, dan dianjurkan pada pasień beru- 
mur kurang dari 18 bulan. Pemeriksaan laboratorium lain perlu dilakukan untuk 
mencari penyebab. 

Pengobatan Profilaksis 

Pencegahan berulangnya kejang demam perlu dilakukan karena menakutkan dan 
bila sering berulang menyebabkan kerusakan otak yang menctap. 

Ada 2 cara profilaksis, yaitu: 

1. Profilaksis intermittent pada waktu demam 

2. Profilaksis terus-menerus dengan antikonvulsan tiap hari. 

Profilaksis intermittent 

Antikonvulsan hanya diberikan pada waktu pasień demam dengan ketentuan or- 
angtua pasień atau pengasuh mengetahui dengan cepat adanya demam pada 
pasień. Obat yang diberikan harus cepat diabsorpasi dan cepat masuk ke otak. Hal 
yang demikian sebenarnya sukar dipenuhi. Penelid-peneliti sekarang tidak menda- 
pat hasil dengan fenobarbital intermittent. Diazepam intermittent memberikan hasil 
lebih baik karena penyerapannya lebih cepat. Dapat digunakan diazepam intrarek- 
tal tiap 8 jam sebanyak 5 mg untuk pasień dengan berat badan kurang dari 10 kg 
dan 10 mg untuk pasień dengan berat badan lebih dari 10 kg, setiap pasień menun- 
jukkan suhu 38,50C atau lebih. Diazepam dapat pula diberikan secara orał dengan 
dosis 0,5 mg/kgBB/hari dibagi dałam 3 dosis pada waktu pasień demam. Efek 
samping diazepam ialah ataksia, mengantuk dan hipotonia. 

Profilaksis terus-menerus dengan antikonvulsan tiap hari 

Pemberian fenobarbital 4-5 mg/kgBB/hari dengan kadar darah sebesar 16 ug/ml 
dałam darah menunjukkan hasil yang bermakna untuk mencegah berulangnya ke¬ 
jang demam. Efek samping fenobarbital berupa kelainan watak yaitu iritabel, 
hiperaktif, pemarah dan agresif ditemukan pada 30-50% pasień. Efek samping da¬ 
pat dikurangi dengan menurunkan dosis fenobarbital 

Obat lain yang dapat digunakan untuk profilaksis kejang demam ialah asam 
valproat yang sama atau bahkan lebih baik dibandingkan fenobarbital tetapi 
kadang-kadang menunjukkan efek samping hepatotoksik. Dosis valproat adalah 
15-40 mg/kgBB/hari. Valproat tidak menyebabkan kelainan watak. Fenitoin dan 
carbamazepin tidak efektif imtuk pencegahan kejang demam. Profilaksis terus- 
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menerus berguna untuk mencegah berulangnya kejang demam berat yang da pat 
menyebabkan kerusakan otak tetapi tidak dapat mencegah terjadinya epilepsi di 
kemudian hari. 

Menurut Livingston semua pasień epilepsi yang diprovokasi oleh demam 
diberikan pengobatan fenobarbital selama 3 tahun bebas kejang. Indikasi ini sudah 
banyak ditinggalkan dan indikasi profilaksis terus-menerus pada saat ini adalah: 

1. Sebelum kejang demam yang pertama sudah ada kelainan neurologis atau 
perkembangan 

2. Ada riwayat kejang tanpa demam pada orangtua atau saudara kandung 

3. Kejang demam lebih lama dari 15 menit, foka! atau diikuti kelainan neurologis 
sementara atau menetap 

4. Dapat dipertimbangkan pemberian profilaksis bila kejang demam terjadi pada 
bayi berumur kurang dari 12 bulan atau terjadi kejang multipel dałam satu epi- 
sode demam 

Antikonvulsan profilaksis terus-menerus diberikan selama 1-2 tahun setelah ke¬ 
jang terakhir, kemudian dihentikan secara bertahap selama 1-2 bulan. 


Penghentian Kejang 

Kadang kejang demam dapat berlangsung lama diikuti oleh kelainan neurologis. 
Status konvułsivus adalah serangan kejang yang terlihat secara klinis, yaitu ber¬ 
langsung lama tanpa diselingi pulihnya kesadaran selama 30 menit atau lebih. 

Pada percobaan binatang setelah status konvulsivus selama 20-30 menit akan 
terjadi pengurangan tekanan parsial oksigen pada korteks otak, yang merupakan 
pertunjuk adanya risiko kerusakan otak yang menetap. Kira-kira 25% pasień status 
konvulsivus disebabkan kelainan otak akut misalnya meningitis, ensefalitis, 
kelainan elektrolit dan anoksia akut. Dua puluh persen pasień mempunyai riwayat 
cedera otak atau kelainan otak bawaan. Setengah dari kasus status konvu!sivus ti¬ 
dak jelas penyebabnya, tetapi 50% dari kelompok ini berhubungan dengan demam. 
Status konvulsivus lebih dari 30 menit akan menyebabkan kerusakan otak, maka 
dari itu harus dihentikan. 

Obat yang paling cepat untuk menghentikan kejang adalah diazepam yang 
diberikan secara intravena atau intrarektal. Kadar diazepam tertinggi dałam darah 
akan tercapai dałam waktu 1-3 menit apabila diazepam diberikan intravena, dan 
dałam waktu 5 menit apabila diberikan ^intrarektal. Dosis diazepam intravena 
03-0,5 mg/kgBB per lahan-łahan „dengan kecepatan 1-2 mg/menit atau dałam 
waktu lebih dari 2 menit, dengan dosis maksimal 20 mg. Apabila kejang tidak ber- 
henti dapat diberikan diazepam lagi dengan dosis dan cara yang sama. Apabila su- 
kar mencari vena dapat diberikan diazepam intrarektal dengan dosis 0,5-0,75 
mg/kgBB atau sebanyak 5 mg pada anak dengan berat badan kurang dari 10 kg 
dan 10 mg untuk berat badan lebih dari 10 kg. Bila kejang tidak berhenti, diberikan 
fenitoin dengan dosis awal 10-20 mg'/kgBB secara intravena periahan-łahan dengan 
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kecepatan 1 mg/kg/menit atau kurang dari 50 mg/menit. Dosis selanjutnya diberi- 
kan 4-8 mg/kg/hari, 12-24 jam setelah dosis awal. 

Dałam waktu 30-60 menit kadar diazepam dałam otak sudah menurun dan 
pasień dapat kejang kembałi. Oleh kasena itu setelah kejang berhenti harus diberi- 
kan obat dengan masa kerja yang lama misalnya valproat atau fenobarbital. Feno- 
barbital diberikan secara intramuskular dengan loading dose. Dosis awal 10-20 
mg/kg, dan dosis selanjutnya 4-8 mg/kg/hari, diberikan 24 jam setelah dosis awal. 

Fenobarbital dosis tinggi intravena dapat menyebabkan depresi pernapasan, 
hipotensi, letargi dan somnolęn, sehingga pemberiannya harus dipantau dengan 
ketat. Diazepam juga mempunyai efek samping hipotensi dan depresi pernapasan, 
sebab itu setelah pemberian fenobarbital dosis tinggi jangan diberikan diazepam. 

Pada pasień dengan status konvułsivus di samping mengobati kejangnya perlu 
diperhatikan fungsi vitalnya, perhatikan jalan napaś, kalau banyak lendir dilaku- 
kan penghisapan lendir. Berikan oksigen, pasang infus intravena, dan cari penye- 
bab dengan memeriksa darah dan carian serebrospinal. Pemeriksaan lain dilakukan 
-atas dasar indikasi. 
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Kejang pada Bayi Baru Lahir 


Sofyan Ismael 


Kejang pada bayi baru lahir merupakan keadaan darurat. Hal ini disebabkan 
karena kejang merupakan suatu tanda adanya penyakit mengenai susunan saraf 
pusat (SSP) atau kelainan metabolik atau penyakit lain yang dapat menyebabkan 
kerusakan otak. Aktivitas kejang yang terjadi pada waktu diferensiasi neuron, 
mielinisasi dan proliferasi glia pada bayi baru lahir dianggap sebagai penyebab ter- 
jadinya kerusakan otak. Kejang beralang menyebabkan berkurangnya oksigenisasi, 
ventilasi dan nutrisi di otak. 

Angka kejadian yang sebenamya kejang pada bayi baru lahir tidak diketahui 
karena sulitnya mengenai kejang pada bayi baru lahir. Gambaran Klinis kejang sa- 
ngat ben/ariasi bahkan sering sulit membedakan dengan gerakan norma! bayi itu 
sendiri. Meskipun demikian, angka kejadian pada umumnya berkisar antara 1,5 per 
1000 kelahiran sampai dengan 14 per 1000 kelahiran. Di ruang perawatan intensif, 
pada bayi berat lahir rendah yang sakit, frekuensi kejang meningkat sampai 25%. 
Kejang pada bayi baru lahir 85% terjadi pada 15 hari pertama dan kurang lebih 65% 
terjadi antara hari kedua dan kelima kelahiran. Yang dimaksud dengan kejang 
pada bayi baru lahir ialah kejang yang terjadi pada bayi yang berumur sampai de¬ 
ngan 28 hari. 


Manifestasi Klinis 

Gambaran klinis kejang pada bayi baru lahir sangat berbeda dengan kejang pada 
bayi yang lebih besar dan anak. Kejang tonik klonik jarang terdapat pada bayi baru 
lahir, disebabkan karena perbedaan pada status neuroanatomik, fisiologis dan 
susunan biokimia pada berbagai tahap perkembangan otak. Meskipun komplemen 
korteks neonatus relatif lengkap tetapi sinaps aksodendrit masih kurang dan 
mielinisasi sel otak belum sempuma teru tama antara kedua hemisfer. 

Membran neuron di korteks pada bayi baru lahir lebih mudah bocor dibanding 
dengan membran neuron pada bayi yang lebih besar, sehingga natrium lebih mu¬ 
dah masuk ke dałam sel dan kalium keluar dari sel, sehingga terjadi depolarisasi. 
Karena kadar Na-K ATP lebih rendah dari kadar pada bayi yang lebih besar, sel 
kurang mampu untuk memompa natrium secara sempuma, sehingga neuron di 
korteks pada bayi baru lahir relatif Łetap dałam keadaan hiperpolarisasi dan 
menyebabkan lebih sulit untuk mengadakan lepas muatan lis trik secara sinkron. 
Oleh karena itu kejang kortikal pada bayi baru lahir jarang terjadi. 
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Di daerah lobus temporal dan struktur subkortikal perkembangan sinaps ak- 
sodendrit dan mielinisasi lebih maju dibandingkan di tempat lain, sehingga daerah 
ini lebih cenderung menunjukkan aktivitas epileptik. Keadaan ini dapat menjelas- 
kan mengapa daerah temporal dan subkortikal menunjukkan manifestasi kejang 
pada bayi baru lahir seperti menyeringai, mengunyah, menelan, berkedip-kedip 
dan perubahan pada ritme pemapasan. 

Manifestasi klinis kejang pada bayi baru lahir adalah: 

I. Bentuk kejang yang hampir tidak terlihat (subtle) berupa: 

1. Pergerakan muka, mulut atau lidah berupa menyeringai, terkejat-kejat, meng- 
isap, mengunyah, menelan dan menguap. 

2. Pergerakan bola mata berupa berkedip-kedip, deviasi bola mata horisontal dan 
gerakan cepat bola mata (nistagmoid jerk). 

3. Pergerakan anggota gerak berupa mengayuh, berenang. 

4. Manisfestasi pemapasan berupa apne, hiperpnea. 

II. Pergerakan abnormal, perubahan tonus badan atau anggota gerak berupa: 

1. Klonik fokal, unilateral, fokal menjadi bilateral dan multifokal berpindah- 
pindah (multifocal migratory) 

2. Tonik satu ekstremitas, ekstensi lengan dan tungkai (deserebrasi), ekstensi 
tungkai, fleksi lengan (dekortikasi) 

3. Mioklonik setempat, umum 

Kejang subtle meliputi kejang yang menggambarkan perubahan tingkah laku, se- 
dang pergerakan tonik atau klonik tidak tampak. Bagi yang belum berpengalaman 
sering tidak diinsafi sebagai kejang atau sebaliknya pergerakan normal bayi disang- 
ka bentuk kejang. 

Bentuk kejang dari pergerakan otot muka, mulut dan lidah dapat berupa 
gerakan menyeringai, gerakan terkejat-kejat secara tiba-tiba dari mulut dan pipi/ 
mengisap, mengunyah, menelan dan menguap. Gerakan bola mata berbentuk devi- 
asi bola mata secara horisontal, kelopak mata berkedip-kedip secara berulang dan 
gerakan cepat dari bola mata. Gerakan pada ekstremitas yaitu pergerakan seperti 
berenang atau mengayuh pada anggota gerak atas atau bawah. 

Manifestasi pemapasan berbentuk serangan apne yang biasanya didahului atau 
disertai gejala subtle, misalnya gerakan kelopak mata yang berkedip-kedip. Gerakan 
apne saja terutama pada bayi berat lahir rendah sering disebabkan oleh mekanisme 
yang Iain. Kadang-kadang bentuk kejang dapat berupa hiperpnea atau pemapasan 
seperti mengorok. 

Secara pasti apakah gerakan subtle ini adalah serangan kejang dapat dibuktikan 
dengan pemeriksaan EEG, dengan kelainan berbentuk aktivitas epileptik yang 
menyebar. Kejang yang merupakan pergerakan abnormal atau perubahan tonus 
dari badan dan tungkai meliputi kejang klonik, tonik dan mioklonik. Kejang klonik 
dapat berbentuk fokal, unilateral, bilateral dengan permulaan fokal dan multifokal 
yang berpindah-pindah. 



Sofyan Ismael 255 


Bentuk klinis kejang klonik fokal berlangsung 1-3 detik, terlokalisasi dengan 
baik, tidak disertai gangguan kesadaran dan biasanya tidak diikuti olch fasę tonik. 
Bentuk kejang ini sebagai manifestasi akibat trauma fokal pada kontusio serebri 
pada bayi besar dan cukup bulan atau pada kelainan ensefalopati metabolik. Ke¬ 
jang klonik fokal ini sering diduga sebagai suatu jitteriness, bayi dengan kejang klo¬ 
nik fokal hendaknya dilakukan ultrasonografi (USG) atau compułcrizcd tomography 
scan (CT-scan) untuk mengetahui apakah terjadi perdarahan di otak. Apabila pe- 
meriksaan tersebut normal tetapi terdapat kelumpuhan dari satu tungkai setelah 
kejang berhenti, CT-scan harus diulangi 1 minggu kemudian untuk mencari ke- 
mungkinan terjadinya infark serebri. USG tidak dapat mendeteksi infark serebri 
yang kecil. 

Kejang klonik multifokal adalah bentuk kejang yang sering di dapat pada bayi 
baru lahir, terutama pada bayi cukup bulan dengan berat badan lebih dari 2500 
gram. Bentuk kejang merupakan gerakan klonik dari salah satu atau lebih anggota 
gerak yang berpindah-pindah atau terpisah secara teratur, misalnya kejang klonik 
lengan kiri diikuti dengan kejang klonik tungkai bawah kanan. Kadang-kadang 
karena kejang yang satu dengan yang lain sering bersinambungan, seolah-olah 
memberi kesan sebagai kejang umum. Bentuk kejang ini biasanya terdapat pada 
gangguan metabolik. 

Kejang tonik biasa terdapat pada bayi berat lahir rendah dengan masa kehami- 
lan kurang dari 34 minggu dan bayi-bayi dengan komplikasi perinatal berat misal¬ 
nya pada perdarahan intraventrikular. Bentuk klinis kejang ini yaitu pergerakan 
tonik satu ekstremitas atau pergerakan tonik umum dengan ekstensi lengan dan 
tungkai yang menyerupai sikap deserebrasi atau ekstensi tungkai dan fleksi lengan 
bawah dengan bentuk dekordkasi. Bentuk kejang tonik yang menyerupai desere¬ 
brasi harus dibedakan dengan sikap opistitonus yang disebabkan oleh rangsang 
meningeal karena infeksi selaput otak atau kernikterus. 

Manifestasi klinis kejang mioklonik yang terlihat adalah gerakan ekstensi dan 
fleksi dari lengan atau keempat anggota gerak yang berulang dan cepat tejadinya. 
Gerakan tersebut seperti refleks Moro. Kejang ini merupakan pertanda kerusakan 
SSP yang luas dan hebat, misalnya pada bayi baru lahir yang dilahirkan oleh ibu 
yang kecanduan obat Gambaran EEG kejang mioklonik pada bayi baru lahir tidak 
spesifik. Diagnosis banding dari gambaran klinis kejang pada bayi baru lahir ada¬ 
lah jitteriness, apne, dan mioklonus noktural yang benigna. 

Jitteriness 

Meskipun jitteriness bukan merupakan bentuk klinis kejang pada bayi baru lahir 
tetapi sering membingungkan, terutama pada yang belum berpengalaman. 
Keadaan ini dapat terlihat pada bayi normal dałam keadaan lapar seperti hipo- 
glikemia, hipokalsemia dengan hiperiritabilitas neuromaskular dan sering terlihat 
pada bayi berat lahir rendah-. Dapat juga terjadi pada ensefalopati hipoksik- 
iskemik. 
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Jitteriness adalah gerakan tremor cepat dengan irama dan amplitudo teratur dan 
sama dan kadang-kadang bentuk klonus. Sebagai diagnosis banding antara jitteri¬ 
ness dan kejang dapat segera dilihat pada waktu pemeriksaan. 

Perbedaan;i»en«ess dari kejang pada bayi baru lahir: 


Manifestasi klinis 

Jitteriness 

Kejang 

Gerakan abnormal bola mata/ kelopak 
mata 

- 

+ 

Pęka terhadap rangsang 

+ 

- 

Gerakan dominan 

Tremor 

Kejatan klonik 

Gerakan dapat dihentikan dengan fleksi 
pasif 

+ 

" 


a. Jitteriness tidak disertai dengan gerakan abnormal cara melihat atau 
gerakan bola mata. 

b Jitteriness dapat ditimbulkan dengan merangsang bayi, sedang kejang tidak 
dapat ditimbulkan dengan perangsangan. 

c. Gerakan dominan pada jitteriness adalah gerakan tremor, berupa peruba- 
han pergerakan yang ritmik dengan irama dan amplitudo yang sama dan 
teratur, sedang pada kejang pergerakan dominan adalah kejatan klonik be¬ 
rupa pergerakan dengan komponen cepat dan lambat. 

d. Pergerakan ritmik anggota gerak pada jitteriness biasanya dapat dihentikan 
dengan melakukan fleksi dari anggota gerak tersebut, sedangkan pada ke¬ 
jang tidak dapat dihentikan dengan manipulasi anggota gerak. 

Apne 

Pada bayi berat lahir rendah biasanya pemapasan tidak teratur, diselingi dengan 
berhentinya pemapasan 3-6 detik dan sering diikuti hiperpnea selama 10-15 detik. 
Berhentinya pemapasan tidak disertai dengan perubahan denyut jantung, tekanan 
darah, suhu badan atau wama kuliŁ Bentuk pemapasan ini disebut pemapasan pe- 
riodik yang disebabkan belum sempumanya pusat pemapasan di batang otak. Ke- 
jadian pemapasan periodik ini berhubungan Iangsung dengan derajat 
prematuritas. Serangan apne 10-15 detik tftdapat pada hampirsemua bayi prema- 
tur kadang-kadang pada bayi cukup bulan. 

Serangan apne tiba-tiba disertai kesadaran menurun pada bayi berat lahir ren¬ 
dah perlu dicurigai adanya perdarahan intrakranial dengan penekanan pada 
batang otak. Pada keadaan ini USG perlu segera dikerjakan. Serangan apne yang 
termasuk gejala kejang apabila disertai dengan bentuk serangan kejang yang lain 
dan tidak disertai bradikardia. 
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Mioklonus Noktumal Benigna 

Gerakan terkejut tiba-tiba pada anggota gerak dapat terjadi pada semua orang pada 
waktu tidur. Biasanya timbul pada waktu permulaan tidur berupa pergerakan 
fleksi pada jari-jari, persendian tangan -dan siku yang berulang. Apabila serangan 
tersebut berlangsung lama dapat disalah artikan sebagai bentuk kejang klonik fokal 
atau mioklonik. Mioklonus noktumal benigna dapat dibedakan dengan kejang dan 
jitteriness karena timbulnya selalu waktu tidur, tidak dapat distimulasi dan pe- 
meriksaan EEG normal. Keadaan ini tidak memerlukan pengobatan. 

Etiologi 

Pcnyebab kejang pada bayi baru lahir terdiri dari gabungan beberapa faktor eti- 
ologik, misalnya kejang pada bayi yang menderita asfiksia dapat ditemukan mani- 
festasi Iain seperti hipoglikemia, hipokalsemia, perdarahan intrakranial dan edema 
otak. Manifestasi tersebut tergantung dari berat badan bayi dan waktu terjadinya 
kejang. Pada bayi cukup bulan penyebab kejang yang terjadi 48 jam pertama adalah 
asfiksia, trauma lahir dan hipoglikemia. Antara hari kelima dan ketujuh penyebab- 
nya adalah hipokalsemia yang terjadi bukan karena komplikasi, sedang antara hari 
ketujuh dan kesepuluh penyebabnya adalah infeksi dan kelainan genetik. Untuk 
mendapatkan penyebab yang tepat pada kejang bayi baru lahir harus dipikirkan 
pada setiap keadaan terjadi gangguan metabolik. Penyebab kejang yang perlu 
diperhatikan adalah sebagai berikuŁ Etiologi kejang pada bayi baru lahir: 


I. Intrakranial 

1. Asfiksia 

2. Trauma (perdarahan) 

3. Infeksi 

o Bakteri 
° Virus 

4. Kelainan bawaan 
Ii. Ekstrakranial 

1. Gangguan metabolik 
° Hipoglikemia 

° Hipokalsemia 
° Hipomagnesemia 
0 Gangguan elektrolit (Na dan K) 

2. Toksik 

o Intosikasi anestesl lokal 
o Drug wiiłidrawal 

3. Kelainan yang diturunkan 

° Gangguan metabofisme asam amino 
o Ketargantungan dan kekurangan piridoksin 

4. Kemikterus 
III. Idiopatik 

1. Bentgn FamiliaI Neonatal Conwlsions 

2. The FifUi Day Fits 
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Asfiksia 

Penyebab kejang pada bayi baru lahir yang tersering adalah asfiksia. Kejang dapat 
terjadi pada bayi dengan asfiksia pada waktu lahir atau yang terjadi dałam kan- 
dungan. Angka kejadian kejang pada bayi baru lahir dengan asfiksia berat adalah 
antara 30-40%, sedang di RS Dr. Cipto Mangunkusumo hanya 15% dari 80 bayi 
yang diteliti tahun 1974. Kejang yang terjadi akibat asfiksia intrauterin didapat seki- 
tar 90% sedang asfiksia pascalahir hanya 10%. 

Asfiksia perinatal menyebabkan terjadinya ensefalopati hipoksik-iskemik dan 
merupakan masalah neurologis yang penting pada masa neonatal, dan menimbul- 
kan gejala sisa neurologis di kemudian hari. Asfiksia intrauterin adalah penyebab 
terbanyak terjadinya ensefalopati hipoksik-iskemik. Hal ini timbul karena terjadi 
hipoksemia, yaitu kurangnya kadar oksigen dałam peredaran darah dan iskemia, 
serta berkurangnya perfusi oksigen ke jaringan otak. Kedua keadaan tersebut dapat 
terjadi secara bersama-sama, yang satu dapat lebih dominan tetapi faktor iskemia 
merupakan faktor yang paling penting dibandingkan dengan hipoksemia. Manifes- 
tasi klinis ensefalopati hipoksik-iskemik dapat dibagi dałam 3 stadium, yaitu: rin- 
gan, sedang dan berat. 

Ensefalopati Hipoksik-iskemik Ringan 

Keadaan ini lebih sering terjadi dengan manifestasi letargi tanpa kehilangan ke- 
sadaran sesudah lahir. Gambaran karakteristik adalah jitteriness dan aktivitas sim- 
patis yaitu takikardia, pupil dilatasi dan berkurangnya sekresi bronkial dan ludah. 
Tonus otot normal pada waktu istirahat tetapi pada pemeriksaan reaksi tarikan 
akan terjadi head lag. Refleks tendon normal atau sedikit meninggi dan kadang- 
kadang terdapat klonus. Refleks Moro normal dan bila dirangsang terjadi gerakan 
fleksi dan ekstensi yang berulang. Kejang biasanya tidak terjadi pada stadium ini 
kecuali terdapat hipogłikemia sebagai penyebab. Gejala-gejala tersebut di atas 
segera hilang dałam waktu 1 minggu dan kemungkinan bayi sembuh sempuma. 

Ensefalopati Hipoksik-iskemik Sedang 

Bayi menunjukkan gejala letargi sampai sopor dałam waktu 12 jam pertama dan 
terjadi jitteriness bila dirangsang. Pada waktu istirahat terdapat hipotonia, 
pergerakan spontan pada kedua tungkai hdak ada. Sesudah 48 sampai 72 jam bila 
keadaan membaik akan menuju ke arah gejala ensefalopati hipoksik-iskemik ri¬ 
ngan. Bila keadaan memburuk terjadi penurunan kesadaran sampai koma dan se- 
lanjutnya terjadi kejang. 

Ensefalopati Hipoksik-iskemik Berat 

Bayi menunjukkan penurunan kesadaran sopor atau koma setelah lahir dan usaha 
bernapaspun sulit sehingga memerlukan pertolongan. Kejang timbul dałam waktu 
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12 jam pertama. Manifestasi laln adalah hipotonia, refleks tendon negatif, refleks 
Moro dan refleks łonie tieck negatif, refleks mengisap dan menelan hiiang tetapi re¬ 
fleks pupil dan okuło vestibular masih ada. 

Beberapa bayi menunjukkan perbaikan sementara dałam tingkat kesadaran, 
tetapi kebanyakan masih tetap dałam keadaan koma, dan sering menunjukkan ke¬ 
jang vang berlaniut dengan status epileptikus. Dałam keadaan ini respon terhadap 
pengobatan anti konvulsan biasanya tidak baik. Selanjutnya dałam waktu 24 sam- 
pai 72 jam terjadi peninggian tekanan intrakraniał yaitu koma, ubun-ubun besar 
membonjol, refleks pupil dan okuło vestribułar menghilang dan terjadi penghen- 
tian penapasan yang akhirnya meninggal. Apabila terjadi perbaikan, kesadaran 
akan membaik dari koma menjadi sopor atau somnołen, gejala frekuensi kejang 
berkurang, tonus otot meningkat, jiłteriness timbul bila anak dirangsang dan selan¬ 
jutnya anak dałam keadaan cacat. 

Pada kejang akibat asfiksia sering terdapat pula gangguan metabolisme seperti 
hipoglikemia dan hipokalsemia akibat gangguan pada susunan saraf pusat, 
hiperkalemia, koagulopati, menurunnya sekresi ADH yang mengakibatkan terjadi- 
nya hiponatremia dan hipotermia. 


Trauma dan Perdarahan Intrakraniał 

Trauma dan perdarahan intrakraniał biasanya terjadi pada bayi yang besar yang di- 
Iahirkan oleh ibu dengan kehamiłan primipara. Hal ini terjadi pada partus lama, 
persalinan yang sulit disebabkan oleh kelainan kedudukan janin dałam rahim atau 
kelahiran presipitatus sebelum sen/iks uteri membuka cukup lebar. Pada bayi berat 
lahir rendah dengan berat badan < 1500 gram biasanya perdarahan terjadi didahu- 
lui oleh keadaan asfiksia. Perdarahan intrakraniał dapat terjadi di subaraknoid, 
subdural dan intraventrikular atau perenkim otak. 

Perdarahan Subaraknoid 

Perdarahan ini merupakan perdarahan yang sering dijumpai, kemungkinan dise¬ 
babkan oleh robekan vena superfisial akibat partus lama. Dałam keadaan ini bi¬ 
asanya disertai ensefalopati hipoksik-iskemik ringan. Meskipun pada mulanya 
keadaan tampak baik, tiba-tiba dapat terjadi kejang pada hari pertama atau kedua. 
Pungsi Iumbal harus dikeijakan untuk mengetahui apakah terdapat darah di dałam 
cairan serebrospinał. Darah biasanya terdapat di fis.ura interhemisfer dan resesus 
supra dan infra tentorial. 

Bayi tampak sakit berat dałam 1-2 hari pertama dengan tanda peninggian teka¬ 
nan intrakraniał seperti ubun-ubun besar tegang dan membonjol muntah, tangis 
yang melengking dan kejang-kejang. Pemeriksaan CT-scan sangat berguna untuk 
menentukan letak dan luasnya perdarahan. Pemeriksaan pembekuan darah perlu 
dikeijakan untuk menyingkirkan kemungkinan koagulopati. 
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Perdarahan Subdural 

Biasanya terjadi akibat robekan tentorium di dekat falks serebri Hal ini disebabkan 
karena molase kepala yang berlebihan pada letak verteks, letak muka dan partus 
lama. Darah terkumpul di fosa posterior dan dapat menekan batang otak. Manifes- 
tasi klinis hampir sama dengan ensefalopati hipoksik-iskemik ringan sampai se- 
dang. Bila terjadi penekanan pada batang otak terdapat pemapasan yang tidak 
teratur, kesadaran menurun, tangis melengking, ubun-ubun besar membonjol dan 
kejang. Perdarahan patia parenkim otak kadang-kadang dapat menyertai perdara¬ 
han subdural. 

Perdarahan subdural biasanya dapat dideteksi dengan pemeriksaan USG atau 
CT-scati. Perdarahan yang kecil tidak membutuhkan pengobatan, tetapi pada per¬ 
darahan yang besar dan menekan batang otak perlu dilakukan tindakan bedah un- 
tuk mengeluarkan darah. Mortalitas tinggi, dan pada bayi yang hidup biasanya 
terdapat gejala sisa neurologis. 

Perdarahan lntraventrikular 

Perdarahan intraventrikular dapat terjadi pada bayi prematur dan bayi cukup bu- 
lan. Gambaran klinis tergantung kepada beratnya penyakit dansaat terjadinya per¬ 
darahan. Pada bayi yang mcngalami trauma atau asfiksia biasanya kelainan timbul 
pada han pertama atau kedua pascalahir, sedangkan pada bayi dengan penyebab 
yang tidak jelas, kelainan neurologis akan timbul lebih lambat. 

Pada bayi berat lahir rendah bila perdarahan hebat, gejala timbul dałam waktu 
beberapa menit sampai beberapa jam sebagai gangguan respirasi (aritmia dan 
apne), kejang tonik umum, pupil terfiksasi, kuadriparesis flaksid, deserebrasi dan 
stupor atau koma yang dałam. Pada perdarahan sedikit, gejala timbul dałam be¬ 
berapa jam sampai beberapa hari berupa penurunan kesadaran, kurang aktif, hipo¬ 
tonia, kelainan sudut popliteal, perubahan posisi dan pergerakan bola mata seperti 
deviasi, fiksasi vertikal dan horisontal disertai dengan gangguan respirasi. Bila 
keadaan memburuk akan timbul kejang. 

Pada bayi cukup butan biasanya terdapat riwayat komplikasi intrapartum mis- 
alnya trauma, pasca-pemberian cairan hipertonik secara cepat terutama natrium bi- 
karbonat dan asfiksia. Manifestasi klinis yang timbul bervariasi mulai dari 
asimtomatik sampai gejala yang hebat. Gejala neurologis yang pałing umum di- 
jumpai adalah kejang yang dapat bersifat £okal, multifokal atau umum. Di samping 
itu terdapat manifestasi lain berupa apne, sianosis, letargi, jitteriness, muntah, ubun- 
ubun besar membonjol, tangis melengking dan perubahan tonus otot. 

Untuk menegakkan diagnosis perdarahan intraventrikular yang pasti perlu di¬ 
lakukan pungsi lumbnl, pemeriksaan darah misalnya, Hb, Ht dan trombosit, pe¬ 
meriksaan EEG dan USG. Pemeriksaan USG mempunyai nilai diagnostik yang 
tinggi, tidak invasif, aman bngi bayi dan relatif murah. USG digunakan untuk me- 
nentukan saat timbulnya perdarahan, memantau perubahan yang terjadi dan 
meramalkan akibat perdarahan pada masa akut. 
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Infeksi 

Pada bayi baru lahir infeksi dapat terjadi di dałam rahim, selama persalinan atau 
segera sesudah lahir. Infeksi dałam rahim terjadi karena infeksi primer dari ibu sc- 
perti toksoplasmosis, rubela, sitomegał3Virus dan herpes. Selama persalinan atau 
segera sesudah lahir, bayi dapat terinfeksi oleh virus herpes simpleks, virus Cox- 
sackic, E. Colli dan Słreptococcus B yang dapat menyebabkan ensefalitis dan 
meningitis. 

Bayi yang terinfeksi oleh toksopłasma di dałam rahim bila lahir dapat menun- 
jukkan manifestasi ikterus, perdarahan kulit dan trombositopeni. Untuk diagnosis 
perlu diłakukan pemeriksaan funduskopi untuk menemukan adanya korioretinitis, 
foto rontgen atau CT-scatt kepala untuk melihat adanya porkapuran dan pernerik- 
saan titer antibodi pada ibu dan bayi. 

Meningitis bakterial dapat timbul dałam 48 jam pertama sesudah kelahiran, 
tetapi biasanya timbul sesudah hari yang kelima. Manifestasi klasik meningitis sep- 
erti yang terdapat pada bayi yang besar atau anak jarang terlihat pada bayi baru la¬ 
hir. Manifestasi klinis tangis abnormal (merintih), letargi, suhu abnormal 
(menurun), tidak aktif dan kesukaran minum. Gejala kejang biasanya terdapat pada 
1/3-1/2 dan bayi baru lahir yang menderita meningitis. 

Pada bayi baru lahir dengan kejang, pungsi łumbal harus dikerjakan. Pada be- 
berapa kasus meningitis yang disebabkan oleh Proteus mtrabihs dan organisme 
Citrobacter, kejang terjadi tanpa gambaran klinis infeksi yang nyata. 


Kelainan Bawaan 

Kelainan bawaan disebabkan karena terganggunya perkembangan otak. Beberapa 
kelainan susunan saraf pusat dapat menimbulkan kejang pada hari pertama ke- 
hidupan. Penyebab yang sering ditemukan adalah disgenesis korteks serebri. 
Adanya kelainan bawaan di perifer perlu dicurigai adanya kelainan disgenesis kor¬ 
teks serebri. 

Kelainan bawaan Iainnya ialah sindrom genetik seperti sindrom Zellweger dan 
simdrom Smith-Lemi-Opitz. Pada pemeriksaan neuropatologis menunjukkan 
kelainan perkembangan otak seperti mikrogiria, pakigina dan heteropia. 

Gangguan Metabolik 

Gangguan metabolik yang menyebabkan kejang pada bayi baru lahir teru tama ada- 
łah gangguan metabolisme glukose, kalsium, magnesium dan elektrolit Gangguan 
metabolik ini terdapat pada 73% bayi baru lahir dengan kerusakan otak. Oleh sebab 
i tu, gangguan metabolik tidak dapat dikatakan semata-mata sebagai penyebab 
langsung dari kejang pada bayi banł lahir tanpa mempertiinbangkan riwayat klinis 
dan gejala-gejala yang menyertai sebelumnya. 
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Hipoglikemia 

Hipoglikemia yang asimtomatik dan sementara dapat dideteksi pada 11% bayi 
baru lahir dałam 1 jam pascalahir dan sebelum bayi diberi minum. Hipoglikemia 
ini jangan dihubungkan dengan kelainan neurologia di kemudian hari. Hipoglike¬ 
mia simtomatik dapat terjadi akibat stres pada otak atau oleh gangguan metabo- 
łisme inbom errors. 

Timbulnya gejala tergantung dari kelainan yang menyebabkannya. Gejala dini 
biasanya dihubungkan dengan adanya asfiksia perinatał dan perdarahan intrakra- 
nial, sedang gejala yang terjadi kemudian disebabkan oleh gangguan/penyakit me- 
tabolik bawaan. Manifestasi klinis meliputi apne, sianosis, takipnea, jittcriness, 
tangis yang melengking, muntah, kesukaran minum, apatis, hipotonia, kejang dan 
koma. Hipoglikemia simtomatik sering dihubungkan dengan kelainan neurologis 
di kemudian hari. 

Diagnosis hipoglikemia pada bayi baru lahir adalah bila dałam 3 hari pertama 
sesudah lahir, kadar gula darah kurang dari 20 mg% pada bayi kurang bulan atau 
kurang dari 30 mg% pada bayi cukup bulan pada pemeriksaan kadar gula darah 2 
kali berturut-turut, dan kurang dari 40 mg% pada bayi berumur lebih dari 3 hari. 
Hipoglikemia sering terjadi pada bayi kecil terutama bayi kecił masa kehamilan, 
bayi dari ibu menderita diabetes atau bayi-bayi dengan penyakit beratseperti asfik¬ 
sia dan sepsis. 

Berapa sebenamya kadar gula darah yang dapat menimbulkan manifestasi neu¬ 
rologis masih belum jelas, misalnya pada kadar gula darah mencapai 0 mg% tidak 
memperlihatkan manifestasi neurologis yang mencolok akan tetapi kadar gula da¬ 
rah yang menunjukkan 10-15 mg% sudah menimbulkan manifestasi neurologis. 
Faktor yang menentukan dan lebih penting untuk timbułnya manifestasi neurologis 
adalah lamanya hipoglikemia sebelum diberi pengobatan. 

Yang disebut hipoglikemia simtomatik adalah bila terdapat hipoglikemia de¬ 
ngan manifestasi neurologis dan manifestasi menghilang dengan pemberian 
glukose. Hipoglikemia sentral adalah bila terdapat bersamaan dengan keadaan be- 
rat seperti asfiksia, trauma lahir, infeksi dan biasanya keadaan ini bersifat semen¬ 
tara. Hipoglikemia sementara ini sering disertai hipokalsemia yang dapat 
merupakan penyebab dari kejangnya. 

Hipokalsemia *■ 

Hipokalsemia jarang.merupakan penyebab tunggal kejang pada bayi baru lahir. Bi¬ 
asanya hipokalsemia disertai dengan gangguan lain, misalnya hipoglikemia, hipo- 
magnesemia atau hiperfosfatemia. Diagnosis hipokalsemia adalah bila kadar 
kalsium darah kurang dari 7 mg%. 

Hipokalsemia pada bayi baru lahir dapat terjadi pada 2 saat yang berlainan, 
yaitu hipokalsemia yang terjadi pada 2-3 hari pertama kehidupan yang disebut 
hipokalsemia yang terjadi pada masa dini dan hipokalsemia yang terjadi pada 
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akhir minggu pertama atau pada minggu kedua yang disebut hipokalsemia yang 
terjadi kemudian. 

Hipokalsemia yang terjadi pada masa dini dijumpai pada bayi berat lahir ren¬ 
dah, ensefalopati hipoksik-iskemik, bayi dari ibu dengan diabetes melitus, bayi 
yang lahir akibat komplikasi berat ( stress factor) terutama karena asfiksia. Hipokal¬ 
semia sebagai komplikasi keadaan yang berat ini menyebabkan produksi yang ber- 
lebihan dari kortikosteroid. Kortikosteroid yang berlebihan Ini mengakibatkan 
penekanan sementara aktivitas kelenjar paratiroid. Pada golongan ini, hipokalsemia 
bukan penyebab satu-satunya dari kejang. Hal ini dapat dilihat dengan hasil 
pengobatan dengan kalsium yang tidak dapat menghenhkan kejang. 

Hipokalsemia yang terjadi kemudian (akhir minggu pertama), biasanya terda- 
pat pada bayi yang mendapatsusu sapi dengan kadar fosfat tinggi atau perbandin- 
gan antara fosfat dan kalsium dan perbandingan antara fosfat dan magnesium 
tidak optimal. Hal ini mungkin disebabkan olch hipoparatiroidismc fungsional 
dengan ketidaksanggupan ginjal yang imatur untuk mengekskresi kelebihan fosfat 
yang terdapat dałam susu sapi tersebut. Sering manifestasi hipomagnesemia me- 
nyertai keadaan ini. Manifestasi klinis adalah kejang fokal atau multifokal yang ter¬ 
jadi berulang dałam keadaan sadar, jittery, bayi hiperaktif dan sering menunjukkan 
kelaparan. Kejang dapat diatasi dengan pemberian garam kalsium. Apabila tidak 
bereaksi dengan pengobatan kalsium harus dipikirkan adanya keadaan hipomag¬ 
nesemia atau hiperfosfatemia. 

Untuk membantu menegakkan diagnosis hipokalsemia, pemeriksaan 
elektrokardiogram (EKG) sangat bermanfaat, terutama bila sarana laboratorium ti¬ 
dak memadai. Kadar kalsium dapat dilihat dari inten/al QoTc. Bila QoTc > 0,21" 
pada bayi berat lahir rendah dan > 0,19" pada bayi cukup bulan sangat menyokong 
diagnosis hipokalsemia. Di Bagian limu Kesehatan Anak FKUI-RSCM, Jakarta, ba- 
tas norma! QoTc interval ialah < 0,20", bila Iebih dari 0,20" dianggap sebagai 
hipokalsemia. 

Hip omagnesemia 

Hipomagnesemia dan hipokalsemia sering terdapat bersamaan pada bayi baru la¬ 
hir dengan asfiksia dan bayi dari ibu dengan diabetes melitus. Mekanisme terjadi- 
nya hipokalsemia bersamaan dengan hipomagnesemia belum jelas. Bila kejang 
pada bayi berat lahir rendah yang disebabkan oleh hipokalsemia diberikan kalsium 
glukonat kejang masih belum berhenti harus dipikirkan adanya hipomagnesemia. 

Gangguan Keselmbangan Elektrolit (Natrium Dan Kalium) 

Gangguan keseimbangan elektrolit terutama natrium menyebabkan hipo atau 
hipematremia yang kedua-duanya dapat merupakan penyebab kejang. Hiponatre- 
mia dapat terjadi bila ada gangguan sekresi ADH (anti diuretik hormon) yang tidak 
sempuma. Biasanya terdapat bersamaan dengan meningitis, meningoensefalitis. 
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sepsis ćan perdarahan infcrakranial. Hiponatremia dapat terjadi pada diare akibat 
pengeluaran na tri u m berlebihan, kesalahan pemberian cairan pada bayi dan akibat 
pengeluaran keringat berlebihan. 

Hipematremia terjadi bila pemberian natrium bikarbonat berlebihan pada ko- 
reksi asidofis dengan dehidrasi dan karena salah pemberian makanan yaitu bubuk 
garam disar.gka bubuk gula. 

Toksin 

Penycfcab faktor toksik adaiah inioksikasi ar.cstesi lokal dan pemberhentian obat 
(drug wió-droiucl). 


Intoksikzsi Anesiesi Lokal 

Hal im disebabkan keddaksengajaan w&ktu menyuntik ibu untuk pemberian anest- 
esi loka i msnger.ai kępa la bayi. Bayi yang Inhir menunjukkan .skór Apgaryang ren- 
dah, hipotonia dan hipoventilasi. Pupil tidak bereaksi dan refleks okulovestibular 
menghiiar.g. Kejang teriadi dałam waktu 6 jam pertama kelahiran. Prognosisnya 
baik bila diberikan pcngobatan suportif yang memadai. 

Pemberfjentijn Obat (Drug Wilhdrawal) 

Keadaan im jnrang menyebabkan kejang, tetapi sering menunjukkan manifestasi 
neurologis. Ibu yang ketngihan dengan obat narkotik selama hamil, bayi yang dila- 
hirkan dałam 7'A jam pertama terdapat gejala gelisah, jittcriness dan kadang-kadang 
terdapa: kejang Gejala tersebut dapat terjadi pada bayi yang mendapat barbiturat 
dengan na:n kcrja singkat. 


Ke‘«i?i=u^ yang Diturunkan 


Gangguan irterabolisme Asam Amino 

Kejang bir-s.mya terjadi antara hari ke 5-14 setelah bayi lahir. Yang termasuk 
kelainan Lei ialah tnaplć synip uri/ie discasc, isaunleńc acidcmia, glycine zncepłialopathy, 
arginosuccsinic aciduńa dan phenyketonuria. *■* 


Ketergimiungan dan Kekurangan Piridoksin 

Kemunc?-rian hal ini disebabkan oleh keadaan yang diturunkan, jarang terjadi dan 
dapat menyebabkan kejang dałam kandungan dan dałam jam-jam pertama kehidu- 
pan. Kejar.ę akibat keadaan ini bersifat resisten terhadap antikonvuisan. Dasar dari 
kelamon ini kemungkinan karena kekurangan dałam pengikatan koenzim 
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peridoksal fosfat pada glutamik dekarboksilase, yaitu enzim yang terlibat dałam 
pembentukan gnwn-aminobutyńc acid (GABA). Kekurangan atau menghilangnya 
GABA, yaitu suatu zat transmiter inhibisi yang dapat menimbulkan kejang. Kejang 
yang terjadi karena keadaan tersebut dapat diatasi dengan pemberian 50-100 mg 
piridoksin secara intravena. 

Pada bayi baru lahir dengan kejang yang diduga karena gangguan metabolik, 
yang tidak membaik dengan pemberian glukose, kalsium, antikonvu!san dan seba- 
gainya dapat diberikan piridoksin sebagai pengobatan percobaan dengan dosis 
50-100 mg secara intravena. Pemberian piridoksin intravena sebaiknya dengan 
monitoring EEG. Sebeium pengobatan EEG menunjukkan gambaran abnormai den¬ 
gan disorganisasi umum disertai dengan gelombang paku. Setelah pengobatan 
gambaran EEG menjadi normal. Bila gambaran EEG normal dan serangan kejang 
berhenti, diagnosis ketergantungan piridoksin dapat ditegakkan. Bayi-bayi tersebut 
memerlukan tambahan piridoksin untuk hidup selanjutnya. Bila ketergantungan 
piridoksin terlambat diketahui akan menimbulkan keterlambatan perkembangan 
men tal. Kekurangan vitamin B6 pada minggu terakhir masa neonatal menyebabkan 
kekurangan piridoksin sekunder yang berhubungan dengan gangguan metabo- 
lisme triptofan. 


Kernikterus 

Istilah kernikterus dan ensefaiopati bilirubin dipakai bergantian untuk menggam- 
barkan ensefaiopati akut dengan sekuele neurologis yang disertai meningkatnya 
kadar serum bilirubin dałam darah. Kadar bilirubin darah indirek yang menyebab¬ 
kan kerusakan otak pada bayi cukup bulan apabila melebihi 20 mg/dl. Pada bayi 
prematur yang sakit, kadar 10 mg/dl sudah berbahaya. Kemungkinan kerusakan 
otak yang terjadi tidak hanya disebabkan oleh kadar bilirubin yang tinggi tetapi ter- 
gantung kepada lamanya hiperbilirubinemia. Bayi prematur yang sakit dengan sin- 
drom distres pemapasan, asidosis dan sepsis mempunyai risiko yang tinggi untuk 
terjadinya kernikterus. 

Manifestasi klinis kernikterus yang disebabkan oleh penyakit hemolitik pada 
hari pertama pascakelahiran terdiri dari hipotonia, letargi dan refleks menghisap 
lemah. Pada hari kedua terdapat gejala demam, regiditas dan posisi dałam opisto- 
tonus. Kejang terjadi kemungkinan bukan karena kernikterus, tetapi oleh karena 
ensefaiopati hipoksik-iskemik. Selanjutnya gambaran klinis bulan pertama menun¬ 
jukkan tonus otot meningkat progresif. 

Sindrom klinis yang tampak sesudah tahun pertama meliputi: 1) disfungsi eks¬ 
tra piramidal biasanya berbentuk atetosis dan korea; 2) gangguan gerak bola mata 
vertikal, ke atas łebih dari pada ke bawah, terdapat pada 90% kasus; 3) kehiłangan 
pendengaran frekuensi tinggi terdapat pada 60% kasus; 4) retardasi men tal terda¬ 
pat pada 25% kasus. 
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Bdiopatik 

Kejang pada bayi baru lahir yang tidak diketahui penyebabnya, secara relatif sering 
menunjukkan hasil yang baik. Tetapi pada kejang berulang yang lama, resisten ter- 
hadap pengobatan atau kejang terulang sesudah pengobatan dihentikan menunjuk¬ 
kan kemungkinan adanya kerusakan di otak. Pada golongan idiopatik terdapat 2 
hal yang perlu mendapat perhatian yaitu, benign familial neonatal coiwulsions dan łhe 
fifth day fits. 

Benign Familial Neonatal Convulsions 

Kejang terjadi antara hari kedua dan kelimabelas sesudah lahir, dan kebanyakan 
pada hari kedua dan ketiga. Kejang sering berulang sampai beberapa puluh kali 
per hari tetapi berhenti secara spontan setelah beberapa lama. Pada keadaan antara 
kejang, bayi tampak normal. Diagnosis ditegakkan berdasarkan riwayat keluarga, 
tetapi sulit didapat karena kejang pada masa dini sering terlupakan. Keadaan ini 
diturunkan secara autosomal dominan. 

The Fifth Day Fits 

Karakteristik kejang ini adalah kejang berulang antara hari ketiga dan ketujuh ke- 
hidupan, pada bayi cukup bulan dengan riwayat kelahiran normal dan tidak terda¬ 
pat kelainan neurologis pada beberapa hari pertama kehidupan. Serangan kejang 
yang terjadi dapat berbentuk klonik fokal atau multifokal dan serangan apne. Sin- 
drom ini tidak mempunyai gambaran klinis dan EEG yang spesifik. 


Diagnosis 

Untuk menegakkan diagnosis yang tepat perlu mendapatkan anamnesis yang leng- 
kap mengenai manifestasi klinis kejang dan riwayat yang berhubungan dengan 
penyebab penyakitnya. Ada beberapa faktor penting yang perlu diperhatikan pada: 


Anamnesis 

1. Manifestasi kejang 

Menanyakan pada orangtua, paramedis atau dokter yang melihat bagaimana sifat 
dari serangan dan menilai benarkah serangan tersebut suatu manifestasi kejang. 

2. Skór Apgar 5 Menit 

Skór Apgar kurang dari 6 menunjukkan adanya asfiksia, skór di bawah 3 menun¬ 
jukkan asfiksia berat. Asfiksia pada bayi prematur sering disertai dengan perdarah- 
an di daerah germinal matriks yang dapat meluas ke ventrikel. 
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3. Riwaya t Kelah ira n 

Partus presipitatus, partus lama dan kełainan letak janin sering disertai asfiksia, 
skór Apgar rendah dan kejang pada 3 hari pertama. Bayi cukup bulan dengan ke~ 
jang pada hari kedua atau ketiga da7\ riwayat kelahiran dengan trauma sering 
menderita perdarahan subaraknoid atau subdural. Pada ketuban pecah dini perlu 
dicurigai terjadinya sepsis. 

4. Riwayat Keluarga 

Riwayat yang menyatakan adanya kejang pada masa neonatus pada anak terda- 
hulu atau bayi meninggal pada masa neonatus tanpa diketahui penyebabnya,ke- 
mungkinan disebabkan oleh metabolik seperti ketergantungan piridoksin, 
gangguan metabolisme asam amino atau pcnyakit paratiroid pada ibu. 


5. Obat-Obatan 

Penghentian obat narkotik dapat menyebabkan bayi jittcry, gelisah dan kadang- 
kadang timbul kejang pada hari ketiga atau keempat. 

6. Penyakit Ibu 

Pada masa kehamilan dengan demam, keiainan ku lit dan pembesaran kelenjar 
perlu dipikirkan ke arah penyakit rubela dan toksoplasmosis. 

Pemeriksaan Fisis 

Pemeriksaan fisis pada bayi baru Iahir dengan kejang, relatif sedikit dapat menen- 
tukan penyebab. Pemeriksaan fisis lengkap meliputi pemeriksaan pediatrik dan 
neurologis, dilakukan sec ara sis tema tik dan berurutan: 

1. Diusahakan bila mungkin melihat sendiri manifestasi kejang yang terjadi, misal- 
nya pada kejang multifokal yang berpindah-pindah atau kejang tonik, biasanya 
dicurigai adanya keiainan struktur pada o tak. 

2. Kesadaran yang tiba-tiba tu run sampai koma dan berlanjut dengan hipoventilasi 
dan berhentinya pemapasan, kejang tonik, posisi dałam deserebrasi, reaksi pu¬ 
pil terhadap cahaya negatif dan terdapat kuadriparesis flaksid, dicurigai teijadi- 
nya perdarahan intraventrikular. 

3. Pada kepala apakah terdapat fraktur, depresi atau moulding kepala yang berlebi- 
han, yang disebabkan oleh trauma. Ubun-ubun besar yang tegang dan membon- 
jol menunjukkan adanya peninggian tekanan intrakranial yang disebabkan oleh 
perdarahan subaraknoid atau subduraL Pada kepala atau fontanel anterior di- 
cari bekas tusukan jarum atau luka yang disebabkan karena kesalahan penyun- 

- tikan obat anestesi pada ibu, pada bayi yang Iahir dengan kesadaran menurun. 

4. Terdapat stigma berupa jarak mata yang lebar atau keiainan kraniofasial, dapat 
dicurigai adanya gangguan perkembangan korteks serebri. 
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5. Pemeriksaan funduskopi dapat menunjukkan kelainan perdarahan retma atau 
subhialoid yang merupakan manifestasi patognomonik untuk hematoma sub- 
dural. Dłtemukan korioretinitis dapat terjadi pada toksoplasmosis, infeksi si- 
tomegalovirus dan rubela. Tanda stasis vaskular dengan pelebaran vena di reti- 
na dengan bentuk yang berkelok-kelok terlihat pada sindrom hiperviskositas. 

6. Transiluminasi kepala positif dapat disebabkan adanya penimbunan cairan sub- 
dural atau kelainan bawaan seperti porensefali atau hidrosefalus. 

7. Pemeriksaan umum penting dilakukan misalnya mencari adanya sianosis dan 
kelainan pada jantung berupa murmur perlu dicurigai terjadinya iskemia otak. 

Pemeriksaan Laboratorium 

Pemeriksaan laboratorium segera berupa pemeriksaan gula darah dengan cara 
Dekstrostix dan pungsi lumbal. Hal ini berguna untuk menentukan sikap terhadap 
pengobatan hipoglikemia dan meningitis bakterialis. 

Di samping pemeriksaan laboratorium segera tersebut, selanjutnya diadakan pe¬ 
meriksaan lainnya, yaitu: 

I Pemeriksaan darah rutin: hemoglobin, hematokrit dan trombosit. Pemeriksaan 
darah rutin secara berkala penting untuk memantau apabiia terjadi perdarahan 
intraventrikular. 

2. Pemeriksaan gula darah, kalsium, magnesium, natrium, kalium, urea nitrogen, 
amonia dan analisis gas darah. 

3. Pemeriksaan pungsi lumbal selain untuk menentukan perdarahan dan pera- 
dangan dilakukan pemeriksaan kimia. Bila cairan serebrospinal berdarah, se- 
bagian harus disentrifus, dan bila cairan supematan berwama kuning menanda- 
kan adanya perdarahan lama. Untuk mengevaluasi terjadinya trauma pada 
pungsi lumbal dapat dikerjakan hitung butir darah merah pada ketiga tabung 
yang diisi cairan serebrospinal. 

4. Pemeriksaan elektrokardiogram dapat mendeteksi adanya hipokalsemia. 

5. Pemeriksaan EEG penting dilakukan untuk menegakkan diagnosis kejang. Pada 
keadaan ragu apakah jenis subtle itu kejang, EEG dapat membantu dengan ter- 
dapatnya aktivitas epileptik yang menyebar. Di samping itu perlu untuk menen¬ 
tukan prognosis pada bayi cukup bulan. Pada EEG yang normal atau latar 
belakang normal dengan gelombang paku atau gelombang tajam umfokal dapat 
diramalkan bayi akan normal di kermldian hari. Pada EEG yang normal 85% 
perkembangan bayi tersebut baik, sedangkan pada EEG dengan latar belakang 
normal dengan gelombang paku atau gelombang tajam unifokal 70% bayi akan 
normal perkembangannya. Bayi dengan EEG yang menunjukkan latar belakang 
abnormal dan terdapat gelombang tajam multifokal atau dengan burst supres- 
sion atau bentuk isoelektrik mempunyai prognosis yang tidak baik. Bayi-bayi 
dengan gambaran EEG tersebut terdapat kurang dari 12% dengan perkemban¬ 
gan normal. Pemeriksaan EEG dapat juga digunakan untuk menentukan Iama- 
nya pengobatan. Bila EEG normal pengobatan jangka panjang dengan antikon- 
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vulsan tidak diperlukan, biasanya 3 bulan sesudah kejang yang terakhir pengo- 
batan dapat dihentikan. Sedang pada EEG yang abnormal pengobatan dengan 
dosis rumat, diianjutkan sampai 2 atau 3 tahun. EEG pada bayi prom a tur den- 
gan kejang tidak dapat menunjang dałam penentuan prognosis. 

6. Bila terdapat indikasi, pemeriksaanlaboratorium diianjutkan untuk mendapat- 
kan diagnosis yang pasti, yaitu: 

a. Pemeriksaan urine untuk asam amino dan asam organik. 

b. Darah untuk dibiak dan pemeriksaan titer zat anti untuk toksoplasma, ru- 
bela, sitomegalovirus dan virus herpes. 

c. Foto Rontgen kepala, perlu dikerjakan apabila pada pengukuran terdapat 
lingkaran yang łebih kecil atau lebih besar dari ukuran standard normal. 

d. USG kepala untuk mendeteksi adanya perdarahan subependimal, periven- 
trikular dan intraventrikular. 

e. CT-sccm kepala untuk mendeteksi adanya infark, perdarahan intrakranial, 
kalsifikasi dan kelainan bawaan pada otak. 

i. Tap subdural percobaan dilakukan sesudah pungsi lumbal pada transilu- 
minasi positif dengan ubun-ubun besar tegang dan membonjol dan kepala 
membesar. 

Tata Laksana 

Pada umumnya kejang pada bayi baru lahir merupakan kegawatan, karcna kejang 
merupakan tanda adanya penyakit mengenai susunan saraf pasat, yang memerlu- 
kan tindakan segera untuk mencegah kerusakan otak lebih lanjut. Oleh sebab itu, 
pengobatan terhadap penyakit primer adalah yang utama sedangkan pemberian 
obat antikonvulsan adalah sekunder. 

Tata laksana umum terdiri dari mengawasi bayi dengan hati-hati dan teliti, 
memonitor pemapasan dan denyut jantung dan mengusahakan suhu badan tetap 
stabil. Perlu dipasang infus intravena, yang kelak akan dipergunakan untuk pem¬ 
berian glukose, bila dibutuhkan setelah diambil darah untuk pemeriksaan glukose, 
kalsium, magnesium, elektrolit dan analisis gas darah. Bila memungkinkan, pe¬ 
meriksaan EEG dapat dilakukan, terutama pada pemberian piridoksin intravena. 
Bila etiologi tełah diketahui, pengobatan terhadap penyakit primer segera dilaku¬ 
kan. Bila terdapat hipoglikemia, diberikan Iarutan glukose 20% dengan dosis 2-4 
ml/kgBB secara intravena dan perlahan-lahan. Kemudian diianjutkan dengan laru- 
tan glukose 10% sebanyak 60-80 ml/kgBB/infus. 

Belakangan terdapat data-data yang menunjukkan bahwa dengan cara di atas 
akan menyebabkan hiperglikemia, pertama pada bayi prematuritas. Hiperglikemia 
akan menyebabkan diuresis osmotik dan dehidrasi yang akan mempertinggi mor- 
talitas mungkin pendarahan intrakranial pada bayi prematur, dan sering diikuti re- 
bound hipoglikemia pada bayi dengan hiperinsulisme. Oleh karena itu dipakai cara 
baru, yaitu pada bayi dengan hipoglikemia simtomatik diberikan minibolus ghiko- 
se 20 mg/kgBB atau 2 ml/kgBB Iarutan glukose 10% intravena perlahan-lahan 
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melebihi 1 menit, dilanjutkan dengan 8 mg/kgBB/menit secara intravena terus- 
menerus. Setelah diberikan infus minibolus pasień dievaluasi, kalau belum ada per- 
baikan kalau perlu diberikan minibolus kedua. Pemantauan terus-menerus secara 
berhati-hati terhadap respons klinis dan kadar glukose darah penting, karena 
pasień tertentu dengan hiperinsulinisme, memerlukan rumatan dengan glukose le- 
bih tinggi, dan bayi lain mungkin memerlukan glukose lebih rendah untuk mence- 
gah terjadinya hiperglikemia. 

Pada bayi asimtomatik diberi infus glukose terus-menerus dengan dosis 8 
mg/kgBB/menit tanpa minibolus. Dengan cara ini kadar glukose darah melebihi 40 
mg/dl akan tercapai kira-kira dałam waktu 10 menit. Pada umumnya setelah kadar 
glukose darah stabil antara 70-100 mg/dl, infus glukose dikurangi dengan 2 
mg/kgBB/menit tiap 6-12 jam. Apabila kadar glukose tidak mau naik melebihi 40 
mg/dl dengan infus glukose 12 mg/kgBB/menit, atau hipoglikemia kambuh kem- 
bali, atau memerlukan infus glukose melebihi 12 mg/kgBB/menit harus diberikan 
hidrokortison 5 mg/kgBB tiap 2 jam atau predmison 2 mg/kgBB/hari. Bila terda- 
pat hipokalsemia diberikan Ca-glukonat 10% dengan dosis 2-4 ml/kgBB secara in- 
travena. Pemberian Ca-glukonat hendaknya disertai dengan monitoring jantung 
karena dapat menyebabkan bradikardia. Kemudan dilanjutkan dengan pemberian 
per orał, sesuai dengan kebutuhan. Bila secara intravena tidak mungkin, dapat 
diberikan larutan Ca-glukonat 10% sebanyak 10 ml, per orał setiap sebelum minum 
susu. Efek pemberian per orał kurang dibandingkan dengan intravena. 

Bila kejang tidak hilang, harus dipikirkan pemberian magnesium dałam bentuk 
larutan 50% MgSC4 dengan dosis 0,2 ml/kgBB secara intramuskular atau dałam 
bentuk larutan 2-3% MgS04 secara ińtravena sebanyak 2-6 ml. Pengobatan tersebut 
harus berhati-hati, karena dapat menyebabkan hipermagnesemia. Hipermagne- 
semia mempunyai efek seperti curare sehingga dapat menyebabkan manifestasi 
hipotonia umum menyerupai floppy infant. 

Selanjutnya bila kejang masih belum teratasi dengan pengobatan tersebut dan 
tidak ditemukan penyakit lain, dapat diberikan piridoksin 50-100 mg secara intra- 
vena. Selama pemberian piridoksin hendaknya dilakukan monitoring EEG. 

Dałam keadaan darurat atau fasilitas laboratorium tidak memadai, Lombroso 
menganjurkan pengobatan secara buta dengan pemberian piridoksin 50-100 mg se¬ 
cara intravena pada awal pengobatan. Bila dałam 2-3 menit tidak berhasił, diberi¬ 
kan larutan MgS04 secara perlahan-lahan, kemudian diberikan Ca glukonat. Biła 
dengan pengobatan tersebut tidak menolong dapat diberikan larutan glukose. Ala- 
san pemberian piridoksin didahulukan adaiah karena piridoksin tidak berbahaya, 
ketergantungan piridoksin paling jarang dibandingkan dengan gangguan me- 
tabolik lain dan agar kelainan tersebut tidak terlupakan. Sebaliknya cara pengo¬ 
batan buta ini dapat dimulai dengan penyebab yang paling sering yaitu hipoglike¬ 
mia. Pemberian awał adaiah cairan glukose. 

Pengobatan dengan antikonvulsan dapat dimulai bila gangguan metabolik sep¬ 
erti hipoglikemia dan lain-lain tidak dijumpai. Obat antikonvulsan pilihan utama 
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untuk bayi baru lahir adalah fenobarbitai. Fenobarbitai adalah obat yang efektif 
mengatasi kejang, dapat mengurangi metabolisme sel yang rusak dan memperbaiki 
sirkulasi di otak sehingga dapat melindungi sel yang rusak akibat asfiksia dan 
anoksia. Fenobarbitai terutama dipakai pada kejang lama dan hebat atau bila waktu 
serangan terdapat gejala apne yang menyebabkan kerusakan sel akibat anoksia. 

Pemberian fenobarbitai dengan dosis a wal 20 mg/kgBB secara Lntravena, yang 
diberikan dałam 2 dosis selama 20 menit. Dosis awal ini harus mencapai kadar tera- 
peutik 15-20 pg/ml di dałam darah. Sesudah itu diberikan dosis rumat 4-5 
mg/kgBB selama beberapa minggu, sedangkan peneliti lain menganjurkan dosis 
rumat 3-4 mg/kgBB. Bila kejang masih ada dapat diberikan diphenylhydantoin 
(fenitoin) dengan dosis awal 20 mg/kgBB secara intravena. Pemberian fenitoin 
harus perlahan-Iahan dan sebaiknya dengan monitor EKG. Pemberian dosis awal 
fenitoin dapat dibagi 2 dałam waktu 20 menit. Dosis rumat fenitoin 5mg/kgBB 
yang dapat diberikan secara intravena atau orał. 

Di Bagian limu Kesehatan Anak FKUI-RSCM, pada kejang yang tidak tergolong 
subtle, pemberian -antikonvulsan dapat dimułai sebelum penyakit primer dibukti- 
kan. Tetapi setelah penyebabnya diketahui, harus segera diberikan pengobatan. 
Dosis awal yang dipakai adalah diazepam, bila diazepam tidak tersedia dosis awal 
dapat diberikan fenobarbitai. 

Dosis awal diazepam adalah 0,5 mg/kgBB yang diberikan secara inbravena. 
Pemberian diazepam pada bayi baru lahir harus berhati-hati dan perlahan-lahan. 
Bila kejang berhenti selama penyuntikan, diazepam yang tersisa di dałam semprit 
pemberiannya segera dihentikan. Bila kejang tidak dapat diatasi, pemberian diaze¬ 
pam dengan dosis yang sama dapat diulangi setelah 3 menit Selanjutnya diberikan 
fenobarbitai sebagai dosis awal dan rumatan. Diazepam dapat diberikan per rek tal. 

Dosis awal fenobarbitai adalah 30 mg yang diberikan secara intramuskular. Bila 
masih kejang, ditunggu 30 menit dan dapat diulangi pemberian fenobarbitai den¬ 
gan dosis 15 mg intramuskular. Dosis rumat adalah 8-10 mg/kgBB sehari, dibagi 
dałam 2 dosis selama 2 hari pertama, selanjutnya diberikan 4 mg/kgBB sehari se¬ 
cara orał. Bila kejang tidak dapat diatasi dengan pemberian fenobarbitai yang 
kedua kali, dapat diberikan diazepam dengan dosis 0,5 mg/kgBB secara intravena. 

Banyak penulis tidak atau jarang menggunakan diazepam untuk memberantas 
kejang pada bayi baru lahir dengan alasan efek diazepam hanya sebentar dan tidak 
dapat mencegah kejang berikutnya, pemberian bersama-sama dengan fenobarbitai 
akan mempengaruhi pusat pemapasan; zat pelarut diazepam mengandung 
natrium benzoat yang dapat menghalangi pengikatan bilirubin di dałam darah. 

Lamanya pemberian dosis rumatan pada kejang bayi baru lahir masih belum 
terdapat kata sepakaŁ Beberapa penulis segera menghentikan dosis rumatan sete¬ 
lah temyata tidak ada kelainan neurologis. Para sarjana yang lain menghentikan 
pengobatan segera setelah kejang dapat diatasi tanpa dosis rumatan satu minggu 
sesudah kejang berhenti atau satu bulan kemudian. Beberapa sarjana yang lain da¬ 
łam menghentikan dosis rumatan menggunakan patoka r. gambaran klinis dan 
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gambaran EEG yang dijumpai. Pengobatan dihentikan apabiia tidak terdapat gejala 
sisa dan gambaran EEG normal. Di Bagian limu Kesehatan Anak FKUI-RSCM 
penghentian dosis rumatan pada umur 3 bulan apabiia tidak terdapat gejala sisa 
dan EEG normal. 


Prognosis 

Prognosis kejang pada bayi baru lahir mempunyai hubungan dengan beberapa fak¬ 
tor, yaitu: penyebab kejang, bentuk klinis kejang, dan gambaran EEG. Aicardi telah 
mengumpulkan data-data dari beberapa penulis mengenai hubungan antara eti- 
ologi dengan perkembangan bayi di kemudian hari (Tabel 10-6). Hipokalsemia 
yang rimbul sesudah hari ke 6 (łatę onset) dan perdarahan subaraknoid mempunyai 
prognosis yang terbaik, sedangkan kejang yang disebabkan oleh komplikasi perina- 
tal yaitu asfiksia dan perdarahan intraventrikular, temyata prognosisnya buruk. 

Kejang tonik dan multifokai yang berpindah-pindah biasanya prognosis buruk. 
Diduga pada keadaan ini terdapat kelainan struktur otak. Pada kejang fokal bi- 
asanya lebih baik. Penelitian mendapatkan bahwa pada bayi cukup bulan yang 
menderita kejang dengan gambaran EEG yang normal mempunyai prognosis yang 
baik. Hal ini digambarkan pada kematian yang hanya 4,1% dan perkembangan 
normal di kemudian hari terdapat 85,7%, sedang yang terburuk adalah bila EEG 
menunjukkan keadaan gambaran yang periodik atau datar (Tabel 10-7). 


TABEL 10-6. HUBUNGAN ANTARA KEJANG PADA BAYI BARU LAHIR DENGAN 

ETIOLOGI 


Etiologi 

Perkembangan normal (%) 

Ensefalopati hipoksik-iskemik 

16-50 

Perdarahan 

o intraventrikular 

0-10 

° subaraknoid 

85-90 

Meningitis bakterialis 

. . . 25-65 

Kelainan bawaan 

0-5 

Hipoglikemia 

25 50 

Hipokalsemia 
o dini 

42-50 

o lambat 

94-100 

Tidak diketahui 

55-62 
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TABEL 10-7. HUBUNGAN ANTARA EEG DENGAN PROGNOSIS 


EEG 

N 

Mati 

% ~ 

Perkembangan 

Abnormal (%) Normal (%) 

Normal 

49 

4.1 

10.2 

85.7 

Unifokal 

36 

0 

30.6 

69.4 

Multifokal 

34 

44.1 

44.1 

11.8 

Periodik 

13 

46.2 

53.8 

0 

Datar 

5 

80 

20 

0 


Angka kematian kejang pada bayi baru Iahir masih tinggi, yaitu berkisar antara 
10-40%. Dałam 10 tahun beiakangan ini terdapat penurunan angka kematian serta 
meningkatnya angka kejadian gejala sisa neurologis. 
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Penyakit Unit Motor dan Sindrom Neurokutan 


Penyakit Unit Motor 


Petrus Nara, Sahala M. Lumbantobing 


Yang dlmaksud dengan istiiah unit motor adalah suatu unit fungsional yang terdiri 
dari neuron motor sampai dengan otot yang dipersarafinya. Gangguan Y an g terjadi 
pada salah satu komponen unit motor tersebut dapat mengakibatkan kelemahan 
ataupun gangguan fungsi dari otot yang bersangkutan. Sesuai dengan iokasi gang- 
guan patologi, penyakit-penyakit unit motor pada umumnya dapat dikelompokkan 
seperti di bawah ini: 

a. Penyakit dengan gangguan pada sel neuron motor (motoncuron), umpama- 
nya poliomielitis anterior akut, atrofi otot spinał, artrogriposis dan lain-Iain. 

b. Penyakit dengan gangguan pada akson yakni neuropati aksonal. 

c. Penyakit dengan gangguan pada pertautan saraf otot (ncurotnusculor junc- 
tion) umpamanya miastenia gravis; gigitan uiar berbisa (cobra), sengatan 
laba-laba hitam, dan lain-lain. 

d. Penyakit dengan gangguan primer pada otot, contoh; distrofia muskuio- 
rum, distrofia miotordk, dermatomiositis, polimiositis, defek mitokondria 
dan lain-lain. 

Dengan beberapa prosedur penunjang medik tertentu seperti pemeriksaan elek- 
trofisiologis EMG (elektromiografi) dan ENG (elektroneurografi), pemeriksaan en- 
sim serum, biopsi otot untuk pemeriksaan histokimia dan histopatologis serta uji 
tensilon (edrophonium chlońdc test), keempat kelompok tersebut dapatlah dibedakan 
satu dari yang lainnya. 

Penyakit Neuron Motor 

Penyakit pada kelompok ini yang sering ditemukan pada anak-anak ialah po¬ 
liomielitis, atrofi muskular spinał (spinał muscułar atropin/) dan artrpgriposis. 
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Poliomielitis 

Poliomielitis (paralisis infantil, penyakit Heine Medin) pada masa lampau, selama 
bertahun-tahun, merupakan salah satu penyakit infeksi yang sangat ditakuti karena 
dapat mengakibatkan kematian sel motoneuron di medula spinalis dan batang 
otak, dan mengakibatkan kelumpuhan yang menetap. Penyakit ini telah dikenal se- 
jak zaman purbakala, namun baru pada tabun 1840 dengan tegas didefinisikan se- 
bagai satu entitas klinis oleh seorang ahb ortopedi berkebangsan Jerman, bemama 
Jacob Heine. Pada tahun 1890 Karl Medin dari Swedia menambahkan pula penge- 
tahuan mengenai penyakit ini, dan saat ini kedua nama ilmuwan tersebut juga dia- 
badikan sebagai penyakit Heine-Medin 

Poliomielitis adalah penyakit infeksi virus yang akut yang mebbatkan medula 
spinalis dan batang otak. Telah ditsolasi 3 jenis virus yaitu tipe Brunhildę, Lansing 
dan Leon yang menyebabkan penyakit ini, yang masing-masing Hdak mengakibat¬ 
kan imunitas silang. Bila seseorang mengalami infeksi dengan satu jenis virus, ia 
akan mendapat kekebalan yang menetap terhadap virus tersebut. 

Di banyak negara, imunisasi dengan vaksin virus yang dibunuh atau virus 
hidup dijinakkan telah berhasil mengakhiri epidemi penyakit ini. Transmisi virus 
ialah dari manusia ke manusia terutama melalui sekresi saluran napaś bagian atas 
atau melalui kontaminasi dengan tinja. Masa inkubasi infeksi polio berkisar dari 6 
hari sampai 20 hari; pada beberapa kasus mungkin Iebih singkat atau lebih lama. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis penyakit polio dibagi atas beberapa jenis, yaitu asimtomadk, 
abordf, nonparalitik, dan paralidk. Jenis paralidk mencakup spinał, bulbar dan bul- 
bospinal. Pada sebagian terbesar pasień, infeksi polio adalah asimtomadk atau ter- 
jadi dałam bentuk penyakit yang ringan dan sepintas. Polio jenis abortif merupakan 
penyakit yang berlangsung singkat ditandai oleh demam, rasa lemah (malaise), 
gangguan gastrointestinal dan gejala lainnya yang tidak khas yang diikuti oleh 
penyembuhan dałam jangka waktu 2-4 hari. 

Polio nonparalidk gambaran klinisnya serupa dengan infeksi selaput otak oleh 
enterovirus lainnya, tanpa gejala gangguan parenkim. Penyakit yang berat adalah 
jenis polio yang paralidk, yang gambaran klinisnya dimulai dengan demam, teng- 
gorok sakit dan gejała-gejala infeksi ddak khas lainnya yang berlangsung selama 
1-2 hari, kemudian agak mereda selama beBerapa hari dan kemudian demam kam- 
buh lagi disertai nyeri kepala, muntah, gejala rangsang selaput otak. Pada sebagian 
kasus, stadium prodromal ddak dijumpai atau tidak dideteksi dan gejala awalnya 
berupa penyakit demam dengan gejala rangsang selaput otak dan rasa nyeri pada 
ekstremitas (nyeri otot). Biasanya terlihat munculnya kelumpuhan yang flaksid da¬ 
łam 1 atau 2 hari setelah adanya gejala rangsang selaput otak. Kelumpuhan timbul 
dengan cepat dan telah mencapai puncaknya dałam waktu 48 jam pada sebagian 
terbesar kasus. 
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Pola kelumpuhan berbeda pada tiap pasień dan timumnya asimetris, dapat 
melibatkan otot lengan, tungkai badan, tenggorok, kuduk dan yang diurus oleh 
saraf otak saperti otot wajah. Jenis paralitik didapatkan hanya pada sebagian kecil 
pasień polio, yaitu sekitar 1-2%. 

Cairan serebrospinal abnormal, kadar protein agak meningkat, yang dapat ber- 
langsung sampai sekitar 2 bulan. Pada awal penyakit jumlah sel leukosit meningkat 
dan terutama terdiri dari sel polimorfonuklear, setelah itu jumlah linfosit lebih ban- 
yak dan akhirnya menjadi normal dałam kurun waktu 2-3 minggu. Sampai usia 4 
bulan bayi agak terlinaung dari penyakit ini, berkat transfer antibodi dari ibu 
melalui plasenta, namun sesekali ada dijumpai polio pada neonatus. 

Diagnosis 

Pada polio yang paralitik didapatkan kelumpuhan yang flaksid dan asimetris. 
Cairan serebrospinal hampir selalu abnormal. Virus sudah dapat di isolasi 19 hari 
sebelum gambaran klinis dan masih dapat di isolasi sampai 3 bulan setelah pen¬ 
yakit mulai. Lama rata-rata ekskresi virus ialah 5 minggu setelah penampakan 
klinis penyakit. Virus dapat di isolasi dari tinja dan orofarings. 

Pengobatan 

Belum ada pengobatan kausal pada penyakit polio, namun poliomielitis dapat di 
cegah melalui vaksinasi. Vaksinasi polio dengan virus yang di non-aktifkan (Salk) 
mulai digunakan pada tahun 1955, dan vaksinasi dengan virus hidup yang dijinak- 
kan (Sabin) mulai banyak di pakai sejak tahun 1962. Vaksin orał trivalen diperke- 
nalkan pada tahun 1963 dan banyak di gunakan sampai saat ini. 

Di seluruh dunia penyakit polio berkurang secara mencolok, tidak pemah lagi 
terdengar epidemi polio, suatu bukti efektivitas tindakan vaksinasi. Sesekali di¬ 
jumpai kelumpuhan akibat vaksinasi dengan polio dan pada mereka yang ber- 
hubungan dengan anak yang di vaksinasi. Kelumpuhan karena vaksin polio pernah 
juga di laporkan pada anak dengan sindrom imunodefisiensi. Saat ini kebijakan 
yang di tempuh ialah untuk tidak memberikan vaksinasi polio per orał pada anak 
dengan defisiensi imunitas atau yang tertekan imunitasnya oleh obat atau oleh 
radiasi. 


Atrofi Muskular Spinał (AMS) 

A MS merupakan kelompok penyakit yang etiologinya belum diketahui dan proses 
patologis primemya adalah degenerasi dan atrofi sel di komu antenor. Pada ba¬ 
nyak kasus kelainan ini herediter, dan pola penurunannya bervariasi Motoneuron 
di batang otak, terutama di inti saraf kranial ke XII juga terlibat 
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Manifestasi Klinis 

Didapatkan empat bentuk klinis, yang didasarkan atas usia mulainya gejala, yaitu: 

1. Bentuk infantil 

2. Bentuk infantil lanjut 

3. Bentuk anak 

4. Bentuk remaja 

Bentuk Infantil (Werdnig Hoffman) 

Kelainan ini sudah tampak waktu dilahirkan. Ibu bayi sering melaporkan bahwa 
gerakan janin pada minggu-minggu terakhir kehamilan berkurang. Bayi lemah 
waktu lahir dan menunjukkan kelemahan otot yanng progresif serta hipotonia. 
Keadaan ini menyebabkan sikap seperti katak bila bayi ditelentangkan. Lengan 
diabduksi pada bahu dan fleksi pada siku, ekstremitas bawah di abduksi dan rotasi 
eksternal pada paha dan fleksi pada lutuŁ Didapatkan kelemahan yang progresif 
pada otot pemapasan yang menjurus ke insufisiensi respiratoar dan pneumonia 
serta kematian dałam kurun waktu 12-15 bulan. 

Bentuk Infantil Lanjut 

Bayi berkembang normal waktu dilahirkan, namun kemudian menunjukan kelema¬ 
han otot progresif serta hipotonia dałam dua bulan. Ekstremitas bawah lebih lemah 
dari yang atas dan bayi tidak pemah marnpu merangkak atau berdiri. Fasikulasi li- 
dah dijumpai pada 50% kasus. Kematiąn biasanya.terjadi dałam kurun waktu 2 ta- 
hun, namun beberapa pasień dapat hidup sampai beberapa tahun. 

Bentuk Anak 

Pasień dengan bentuk ini berkembang normal sampai usia satu tahun atau lebih 
dan dapat merangkak dan berdiri. Banyak yang dapat berjalan selama jangka 
waktu yang singkat dan kelemahan yang progresif, atrofi, hipotonia dan hipore- 
fieksi dengan kelemahan terutama di proksimal atau distal mengakibatkan terba- 
tasnya aktivitas yang semakin bertambah. Fasikulasi jarang terlihat di otot 
ekstremitas, namun dapat terlihat di lidah. Perubahan lanjut mencakup kontraktur 
pada persendian dan timbulnya skoliosis. Skoliosis yang berat dapat menekan me- 
duła spinalis yang mengakibatkan gangguan motor jenis sentral. 

Untuk kehidupannya anak membutuh£an pengobatan aktif, fisik dan ortopedik, 
untuk mencegah kontraktur dan mencegah bertambah buruknya skoliosis. Kehidu- 
pan dipengaruhi oleh tingkat gangguan respirasi dan perburukan penyakit. Lama 
hidup sangat bervariasi dan ada yang sampai usia dewasa. 

Bentuk Remaja (Adolesens) (Sindrom Kugelberg-Welander) 

Bentuk ini lebih benigna, dan diturunkan secara dominan otosom, dan gejalanya 
mulai muncul pada usia anak lebih lanjut atau usia remaja. Atrofi dan kełumpuhan 
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dapat terbatas pada keiompok otot panggul dan okstremitas bawah bagian proksi- 
mal. Dapat dijumpai fasikulasi otot panggul, ekstremitas dan Iidah. Bentuk ini 
merupakan yang paling jinak atau ringsn pada penyakit atrofi otot spinał. Bentuk 
foka! jenis ini dapat melibatkan otot di daerah muka, skapula, lengan, okular dan 
bulbar. 

Dlagnosis 

Diagnosis atrofi muskular spinał dapat ditegakkan melalui pemeriksaan eick- 
tromiografi (pola gangguan neurogen) serta biopsi otot. 

Pengobatan 

Bentuk infantił memburuk dengan cepat dan bayi dapat meninggal karena gagal 
napaś pada usia 6-18 buian. 

Pada pasień dengan jenis yang jinak dan kronik harus diberikan: 

1. Pengobatan untuk mempertahankan ambulasi selama mungkin. Upaya ini mcn- 
cakup terapi fisik, tindakan ortopedi dan bila perlu memberi a lat bantu pen- 
yangga (brace) dan tindakan bedah. 

2. Mengobati secara adekuatdan segera infeksi saluran napaś yang dapat melanjut 
menjadi pneumonia, insufisiensi pulmonal dan kematian. 

3. Memberikan pendidikan yang normal, karena kecerdasan tidak terganggu. 


Artrogriposis 

Artrogriposis adalah suatu sindrom dengan kausa yang multipel, ditandai dengan 
kontraktur kongenital multipel otot-otot anggota gerak, sehingga persendian- 
persendian terfiksasi (ankylosis) dałam keadaan fłeksi atau ekstensi. Istilah yang le- 
bih sering digunakan ialah artrogriposis multipleks kongenital. 

Artrogriposis dapat disebabkan oleh karena gangguan primer pada otot (mio- 
gen) ataupun pada saraf (neurogen). Sebab-sebab miogen biasanya distrofia otot 
dan distrofia miotonia kongenital, yang neurogen bila gangguan terdapat pada 
saraf ataupun sel motor komu anterior medula spinalis dan jaringan otak. 

Patolog i 

Perubahan patologi pada artrogriposis dapat terlihat pada komu anterior, otot 
skelet dan sen di yang terserang. Pada komu anterior jumlah sel saraf sangat 
berkurang. Berbeda dengan AMS sel yang mengalami degenerasi pada artrogri¬ 
posis hanyalah sel yang besar-besar yaitu sel alfa, sedangkan sel beta yang lebih 
kecil tetap utuh. Pada jaringan otot fceijadi fibrosis dan hialinisasi disertai infiltrasi 
sel lemak. Pada persendian, kapsuł sendi menjadi kaku dan tidak elastis. 
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Manifestasi Kllnis 

Manifestasi klinis sangat beraneka ragam, tergantung pada jurniah dan lokasi 
sendi-sendi yang terserang serta ada tidaknya anomali o tak. Pada artrogriposis 
neurogen gambaran klinis yang dijumpai ialah seorang bayi/anak dengan endoro- 
tasi lengan serta eksototasi paha, siku, dan lutut berbentuk silinder dan terfiksasi 
dałam posisi ekstensi sedangkan tangan dan kaki dałam posisi fleksi. Semua gang- 
guan tersebut sełału bersifat simetrik. 

Pengobatan 

Tindakan meliputi fisioterapi (masase dan gerakan pasif), koreksi deformitas den¬ 
gan bedah ortopedik bila diperlukan. 

Lumpuh Bell (Bell'* Palsy) 

Lumpuh Bell adalah kelumpuhan mendadak saraf otak ke VII jenis perifer. 
Kelainan ini pertama kali dilaporkan oleh Bell pada tahun 1821. Etiołoginya belum 
diketahui, diduga oleh virus. Dari pemeriksaan kadar antibodi, pada sebagian 
pasień didapatkan peningkatan antibodi terhadap virus Epstein-Barc, Herpes sim¬ 
pleks, Herpes zoster. Pada sebagian besar pasień (70%) didapatkan sebelumnya ri- 
wayat pemaparan pada udara dingin atau radang saluran napaś bagian atas. 

Manifestasi Klinis 

Pada banyak pasień gejała awal ialah rasa nyeri di telinga atau sekitamya. Ini ke- 
mudian diikuti oleh kelumpuhan otot muka yang mencapai puncaknya dałam be- 
berapa jam. Pada sisi muka yang lumpuh, mata tidak dapat ditutup atau dipejam- 
kan. Kelumpuhan mencakup otot dahi, pipi dan bibir sesisi. Pada sekitar setengah 
pasień pengecapan pada dua pertiga bagian depan lidah terganggu. Sering air mata 
keluar karena tidak dapat masuk melalui saluran air mata. Produksi air mata dapat 
pula berkurang menyebabkan mata mengering. Pada sebagian besar anak lakrimasi 
tidak terganggu. Pada sebagian terbesar anak pemulihan mulai terjadi dałam be- 
berapa minggu. 

Pengobatan 

Khasiat kortikosteroid pada lumpuh Bell masih kontroversiał. Ada penelitian yang 
melaporkan kemajuan dengan pengobatan kortikosteroid. Metiłpredmisolon diberi- 
kan dengan dosis tunggal 80 mg sehari, kemu dian diturunkan bertahap sampai 7 
hari. Rasa sakit atau tidak enak dapat dikurangi dengan analgetik seperti paraseta- 
mol. Bila mata tidak dapat ditutup, perlu dilindungi, misalnya waktu tidur. Dapat 
diberi salep mata sampai fungsi kełopak mata, órbikularis okuli kembali normal. 
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Prognosis 

Sebagian terbesar pasień lumpuh Bell akan pułih sempuma dałam kurun waktu 2A 
minggu. Sekitar 15% sembuh dengan meninggałkan gejała sisa, yang dapat ringan 
atau berat, seperti otot wajah lemah stfsisi, spasme otot wajah, ektropion, lakrlmasi 
berlebihan, sinkinesia gerakan wajah yang lebih buruk untuk sembuh sempurna. 


Penyakit Akson (Axona/ Neuropathy) 

Ganggnan pada akson mencerminkan gangguan pada saraf perifer (neropati per- 
ifer) yang dapat terjadi oleh karena proses traumatik, infeksi, toksik, genetik dan 
gangguan vaskular. Neuropati perifer meliputi kurang lebih 30% kasus penyakit 
neuromuskular dan fungsi yang terganggu baik motor maupun sensori dan jarang 
sekali hanya motor saja. 

Pa to logi 

Pada neropati perifer proses patologik yang bisa terjadi: 

1. Degenerasi Wallen degenerasi yang terjadi oleh karena peristiwa iskemia atau- 
pun kerusakan oleh karena transseksi akibat trauma. Setelah beberapa hari 
pasca-trauma maka akson dan mielin distal daripada tempat lesi mulai men- 
galami degenerasi sedangkan akson segmen proksimal terjadi regenerasi dan 
tumbuh ke arah distal dan berusaha menginervasi kembali jaringan neurilemma 
sel Schwann. Akson baru ini juga akan mengalami mielinisasi dan membentuk 
serat saraf baru dengan diameter yang umumnya lebih kecil dari biasa, dengan 
panjang yang sangat terbatas dan tidak pemah mencapai ujung terminal. 

2. Degenerasi akson: merupakan proses patologis yang paiing banyak pada neu¬ 
ropati perifer dan biasanya oleh karena gangguan nutrisi, meta bo lik dan toksik. 
Pada biopsi didapatkan perubahan patologis yang hampir sama dengan degen¬ 
erasi Waller. Berbeda dengan denegerasi Waller, pada proses ini degenerasi di- 
mulai dari ujung distal ke arah proksimal Dying Bock Neuropathy. Oleh karena 
proses ini biasanya mengenai serat saraf yang besar dan panjang, maka manifes- 
tasi klinis u tama adalah atrofi otot-otot distal dan gangguan sensorik sebatas 
kaus tangan/kaki. 

3. Demielinisasi segmental: gangguan primer terjadi pada sarung mielin, sedang¬ 
kan akson tetap utuh. Biasanya disebabkan oleh penyakit dengan dasar imu- 
nologis (penyakit sindrom Guillain-Barre), gangguan metabolik herediter 
(penyakit Dejerine-Sotas), atau gangguan toksik (difteria, keracunan timah). Bila 
demielinisasi sangat hebat sekunder dapat terjadi degenerasi akson. De¬ 
mielinisasi dimulai di daerah paranodaf, biasanya mengenai daerah proksimal 
sistem saraf perifer (daerah radiks). Bila terjadi remielinisasi maka sel Schwann 
akan membelah diii dan membentuk intemode dan selanjutnya terjadi pemben- 
tukan mielin baru yang lebih tipis. 
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Penyakifc Neuromuscu/ar Junction 

Penyakit ini secara klinis ditandai dengan kelemahan otot serta kelelahan yang se- 
makin bertambah parah bila otot tersebut berkontraksi dengan gangguan yang ber- 
lokasi pada pertautan saraf otot (neuromusculcr junction). Yang akan dibicarakan 
dałam kelompok ini ialah Miastenia Gravis dan sindrom miastenik oleh pengaruh 
keracunan. 


Miastenia Gravis 

Miatenia gravis (MG) adalah suatu penyakit otoimun yang menyerang pertautan 
saraf otot ditandai dengan kelemahan dan kelelahan otot-otot skelet terutama otot- 
otot yang berhubungan dengan gerakan bola mata, wajah dan penelanan. Sesuai 
dengan masa onseb Osseman dan Genkins (1961) serta Engel (1981) mengelompok- 
kan MG atas MG dewasa dan MG anak. Pada anak-anak dapat dibedakan 4 bentuk 
MG, yaitu: 

1. MG neonatal sementara (Transient Neonatal MG) 

2. MG kongenital 

3. MG familia! 

4. MGjuvenil 

Patologi dan Patogenesiś 

Lesi fungsional terdapat pada neuromusculor junction yakni adanya gangguan trans- 
misi pada sinaps. Transmisi yang normal dari ujung saraf ke otot melalui 3 proses, 
yaitu: pelepasan asetilkolin (Ask) dari ujung terminal saraf, pengikatan Ask pada 
reseptor di membran otot dan pengiliminasian Ask secara proses hidrolisasi oleh 
enzim kolinesterase. Blokadę transmisi neromuskular akan terjadi bila ada gang¬ 
guan pada ketiga proses tersebut. 

Berbagai hipotesis dikemukan antara Iain produksi asetilkolin yang berkurang 
pada prasinaps, aktivitas kolinesterase yang meningkat, inhibisi kompetitif antara 
asetilkolin dan substansi Iain pada reseptor di membran otot (pasca-sinaps), dan 
defek reseptor asetilkolin oleh sebab-sebab tertentu antara Iain adanya suatu proses 
otoimun. Pandangan yang terakhir inilah yang diteriina dewasa ini. 

Gangguan dasar adalah berku ran gnya reseptor asetilkolin (RAks) pada mem¬ 
bran pascasinaps pertautan saraf otot akibat (RAsk) pengaruh otoantibodi atau re¬ 
septor asetilkolin antibodi (RAsk-Ab) yang terdapat di dałam serum pasień. Ada 
habungan yang erat antara beratnya gambaran klinis dan kadar RAsk-Ab dałam 
serum. Demikian pula kaitan yang jelas antara kekuatan otot dan jumlah RAsk 
yang berfungsi pada membran pasca-sinaps. 

Mekanisme yang berhubungan dengan pembentukan otoantibodi tersebut 
hingga kini belum diketahui. Apakah jaringan timus berperan dałam mekanisme 
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tersebut juga belurn jelas benar, karena memang tidak jarang suatu MG disertai 
suatu timoma, dan timektomi sendiri dapat mengurangi gambaran klinis MG. 
Bahkan pada Simposium Intemasional ke IV mengenai MG (1982) dikemukakan 
bahwa pada suatu MG didapatkan gangguan imunitas selular (gangguan sel supre- 
sor) maupun imunitas humoral (RAsIc-Ab) dan bahwa timus memegang peranan 
penting dałam patogenesis MG. Hampir 80% pasień MG disertai abnormalitas 
kelenjar timus. Pada pemeriksaan patologi anatomi otot yang bersangkutan dite- 
mukan proliferasi iimfosit dan perdarahan. 

Manifestasi Klinis 

a. MG neonatal sementara: MG pada bayi baru lahir dari ibu yang menderita 
MG. Gangguan ini timbul oleh karena transfer plasental antibodi terhadap 
RAsk dari ibu ke janin yang dikandungnya. Gejala-gejala kelemahan mulai 
timbul dałam 24 jam pertama dan selambat-Iambatnya 3 hari dan ditandai 
dengan hipotonia otot-otot bulbar bawah dengan gejala tangis lemah, sukar 
menelan dan mengisap. Diagnosis MG akan Iebih mudah bila ibu bayi ter¬ 
sebut diketahui menderita MG. Dengan atau tanpa pengobatan pada 
umumnya penyakit akan berlangsung kurang dari 5 minggu. 

b. MG kongenital: MG yang terdapat pada bayi baru lahir akan tetapi ibunya 
sendiri tidak menderita MG. Klinis ditandai dengan oftalmoplcgia sęjak la¬ 
hir dan ptosis merupakan gambaran klinis utama. Otot-otot ekstrcmitas bi- 
asanya tidak diserang. MG kongenital ini mungkin diturunkan secara 
genetik resesif otosomal dan dominan otosomal. 

c. MG famiłial: Penyakit ini bersifat familial dan diturunkan secara resesif 
otosomal. Ditandai dengan hipotonia dan kelemahan akut sejak lahir dan 
sering memerlukan pemapasan buatan. Berbeda dengan MG kongenital 
otot-otot mata ekstrinsik pada MG famiłial biasanya tidak terserang. Per- 
jalanan penyakit sangat berfluktuasi. Hipotonia dan kelemahan biasanya 
akan mengalami perbaikan dałam minggu-minggu pertama sesudah lahir, 
tetapi sewaktu-waktu dapat mengalami eksaserbasi berupa episode- 
episode kelemahan diselingi kadang-kadang dengan serangan apne yang 
membahayakan jiwa. Penyakit ini berlangsung selama masa bayi dan 
walaupun sangat jarang bisa menetap seumur hidup. 

dL MG juvenil: MG tipe ini menyerang anak perempuan 2-6 kali Iebih banyak 
daripada anak laki. Insidens penyakit ini meningkat tajam sejak usia 1-2 ta- 
hun dan mencapai puncaknya pada akhir d as a warsa kedua. Onset pen¬ 
yakit ini bisa akut ataupun perlahan-lahan. Pada umumnya gambaran 
klinis hampir sama dengan MG pada orang dewasa. Menurut Gillroy se¬ 
cara klinis MG juvenil dapat dibagi atas 4 stadia, yaitu: 
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Stadium I: Miastenia okular 

Miastenia jenis ini sangat ringan dan gejalanya hanya terbatas pada otot-otot mata 
saja dan ptosis merupakan gejala yang u tam a. Biasanya jenis ini mempunyai prog- 
nosis yang baik dan sembuh sempuma tanpa pengobatan. 

Stadium II: MG umum ringan 

Di samping menyerang otot-otot mata juga menyerang otot bulber, otot ekstremitas 
dan tanpa menyerang otot-otot pemapasan. Biasa pada pagi hari anak tampak se- 
hat tetapi kelemahan akan semakin progresif pada siang hari. 

Stadium III: MG umum berat 

Perjałanan penyakit biasanya cepat dengan gejala-gejala kelemahan otot okular, 
bulbar serta anggota gerak dan otot pemapasan. Selanjutnya kurang Iebih 50% 
mengalami remisi atau respon yang baik terhadap pengobatan antikolinesterase, 
sebagian lagi gambaran klinis menetap dan yang lainnya manifestasi bertambah be¬ 
rat dan akan mengalami krisis miastenia atau krisis kolinergik. 

Stadium IV: Krisis miastenia 

Merupakan stadium terminal dari MG dan dałam waktu singkat pasień akan 
meninggal. 

Diagnosis 

Diagnosis suatu MG dapat ditegakkan berdasarkan: 

1. Manifestasi klinis yang khas: kelemahan otot dengan sifat-sifat yang khas 
yakni bertambah berat pada siang dan sore hari atau bila sesudah otot berkon- 
traksi atau melakukan aktivitas. 

2. Uji tensilon (edrofonium kloride). Dengan penyuntikan 5mg pada anak beru- 
mur 3-5 tahun atau 0,15 mg/kgBB pada anak dengan berat badan kurang dari 
30 kg, 0,2 mg/kgBB pada anak dengan berat badan melebihi 30 kg, maksimal ti- 
dak melebihi 10 mg intravena obat antikolinesterase ini, maka sesudah 1/2-1 
menit akan nampak perbaikan sementara dari otot yang melemah dan akan ber- 
langsung selama 5 menit. Atau juga dapat diberikan prostigim 0,5-1,5 mg intra- 
muskular dan sesudah 10-15 menit akan teijadi perbaikan dari otot-otot yang 
melemah dan mencapai puncaknya sesudah 30 menit. Selama uji coba dengan 
neostigmin ha ras dipersiapkan atropin sulfas dan harus segera disundkan bila 
ada gejala-gejala stimulasi parasimpatis seperti keram , hipersalivasi dan 
bradikardia. 

3. Eiektromiografi (EMG). Merupakan pemeriksaan penunjang terbaik untuk me- 
mastikan diagnostik oleh karena adanya blokadę pada pertautan saraf otot. 
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Stimulasi repetitif dengan frekuensi lambat maupun cepat akan menimbulkan 
pengurangan amplitudo kontraksi serta peningkatan dari latensi. EMG yang di- 
Lakukan sesudah penyuntikan tensilon akan memperlihatkan bahwa bukan 
hanya otot mata yang terserang pada MG tetapi juga otot-otot Iain umpamanya 
otot ekstensor digitonim brevis pada^anggota gerak. 

4. Pemeriksaan serologis. Dengan mempergunakan alat radioimmunoassay (RIA) 
antibodi terhadap reseptor asetilkolin dapat dideteksi pada + 80% MG juvenił. 

Pengobatan 

Pengobatan pasień MG biasanya memakan waktu lama, bahkan merupakan rang- 
kaian proses seumur hidup dan menyangkut segala aspek akdvitasnya. 

Pada umumnya pengobatan MG mencakup 3 kategorii 

1. Meningkatkan fungsi trans mis i yang masih ada dengan pemberian obat-obat 
antikolinesterase. Obat-obat antikolinergik yang dapat digunakan ialah neostig- 
min, piridostigmin (mestinon) dan ambenonium. Dosis inisial dari neostigmin 
0,255-0,550 mg/kgBB setiap 4 jam dan tidak melewati 15 mg perkali pemberian. 
Dosis ekivalen untuk prostigmin dan ambenonium + 4 kali dosis neostigmin, ke- 
mudian dosis berangsur-angsur ditingkatkan sampai kelemahan terkontrol. Do¬ 
sis yang berlebihan akan menimbulkan diaforesis, rasa mual, muntah-muntah, 
nyeri perut, bradikardia dan miosis, bahkan pula akan memperberat kelemahan 
otot dan akan menimbulkan keadaan yang berbahaya, krisis kolinergik. 

2. Mengurangi produksi antibodi dengan memakai imunosupresan. Bagaimana 
Mekanisme kerjanya masih belum diketahui. 

• Kortikosteroid (prednison) sangat efektif untuk jangka pendek tapi tidak ber- 
manfaat bahkan berbahaya untuk dipakai untuk jangka panjang. Dewasa ini 
kortikosteroid pada MG hanya dipakai dałam jangka pendek sebagai per- 
siapan untuk timektomi 

• Obat sitostatik 

• Timektomi merupakan pengobatan pilihan terbaik oleh karena remisi yang 
teijadi menetap pada kebanyakan pasień. Namun demikian timektomi baru 
dianjurkan setelah diberi pengobatan medisinal selama setahun 

3. Mengurangi kadar antibodi yang sedang dałam sirkulasi dengan tindakan 
antara lain plasmaferesis. 

Prognosls 

Prognosis MG pada anak umumnya Iebih baik dari orang dewasa. Dengan pengo¬ 
batan yang optimal kebanyakan anak dapat hidup normal; + 25% remisi sempuma. 
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Sindrom Miastenik 

Obat-obatan dan racun dapat menyebabkan blokadę trans misi pada neuromuscular 
junction dan menimbukan sindrom miastenik. 

Pada umumnya dapat dibedakan atas: 

a. Yang bekerja pada tingkat presinaps. Toksin clostridium botulinum, gang¬ 
guan keseimbangan elektrolit terutama hipermagnesemia, bisa binatang- 
binatang tertentu seperti laba-laba hitam dan kutu kayu, obat-obat antara 
lain ACTH, kortikosteroid dan imunosupresiva. 

b. Yang menghalangi ikatan Ask pada reseptor. Umpama kurare. 

c. Yang bekerja pada membran pascasinaps. 

Obat fenitoin, trimetadion, polimiksin, neomisin, stretomisin, kanamisin, klin- 
damisin, ampisilin, tetrasiklin, fenotiazin, antikolinesterase, suksinilkolin dan bisa 
kalajengking serta keracunan insektisida organofosfat. Sindrom miastenik yang ter- 
jadi bisa ringan ataupun berat dan tergantung dari derajat gangguan. 

Penyakit Otot 

Penyakit otot primer pada umumnya berupa gangguan degeneratif, metabolik dan 
inflamasi. Gangguan degeneratif otot lebih banyak ditemukan dan bila telah ber- 
langsung kronik, otot akan digand dengan jaringan ikat fibreus dan lemak. Kelom- 
pok penyakit otot primer yang akan dibicarakan melipud: 

1. Distrofia muskular 

2. Kelainan miotonik : 

3. Dermatomiosids 

4. Polimiositis 

5. Miopati 

6. Hipertrofi muskular 

7. Paralisis periodik 

8. Defek transpor mitokondrial 

9. Defisiensi kamidn 

10. Miopati lipid dengan kamitin normal 

Distrofia Muskular (DM) 

DM merupakan kelompok penyakit heredofamilial dengan karakteristik timbulnya 
pada usia dini, otot-otot proksimal lebih sering diserang daripada otot distal, hi- 
langnya refleks tendon dałam serta terdapatnya pseudohipertrofi otoL 

Berdasarkan rrsia timbulnya penyakit progreshritas perjalanan penyakit, distri- 
busi dari otot-otot yang terserang dan sifat-sifat hereditemya, dapat dibedakan 
berbagai tipe antara lain DM tipe Duchenne (DMD), DM tipe Becker (DMB), DM 
tipe Landouzy-Dejerine (DMLD) atau DM tipe Fasioskapulohumeral, DM tipe 
Gardner-Medwin (DMGM) atau DM tipe pergelangan bahu-panggul (limb-girdle 
muscular dystrophy). 
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Walaupun terdapat berbagai bentuk Jkłinis DM namun gambaran patologisnya 
pada umumnya sama. Terdapat serat-serat otot yang mengalami nekrosis dengan 
tanda regenerasi seperti serat-serat yang terbelah, menggarpu mengalami 
hialinisasi dan campuran serat-serat atropik dan hiperfcropik. Didapatkan pula pro- 
liferasi kolagen dan Iemak terutama pada stadium yang lebih lanjut Kolagen dan 
sel Iemak ini bertumpuk di antara serat-serat otot yang masih utuh. Hal inilah yang 
menyebabkan teijadinya pseudohipertrofi yang merupakan tanda karakteristik dari 
beberapa bentuk DM. 

Pada beberapa tipe lain bisa didapatkan degenerasi dan fibrosis dari otot-otot 
jantung. Gangguan histologis ini nampak sebagai akibat daripada episode nekrosis 
dan regenerasi sel otot yang berulang-ulang dan mungkin dimulai dengan pecah- 
nya membran sel otot. Penemuan terakhir dałam bidang biokimia dan genetika 
molekular dari DMD membuktikan atau membenarkan teori membran sebagai 
awal mula suatu DM. 


Distrofia Muskular Duchenne (DMD) 

Di antara semua penyakit DM maka DMD inilah yang paling banyak ditemukan 
dan biasanya menyerang anak laki-Iaki. Insidens 1: 3500 kelahiran bayi laki-lakL 
Wanita pada umumnya tidak terserang tetapi merupakan carrier tanpa gejala-gejala 
klinis. Kadang-kadang dijumpai manifestasi kilinis tetapi biasaya sangat ringan. 

EtiologI 

Penyakit ini diturunkan secara genetik melalui kromosom X secara resesif. Kurang 
lebih 1/3 di antaranya merupakan hasil mutasi gen yang baru. Gen ini berłokasi 
pada lengan pendek dari kromosom X yang bertanggung jawab terhadap produksi 
distrofin yang terdapat pada membran sel otot Bila terjadi delesi pada lengan 
pendek kromosom X distrofin tidak terbentuk dan hal inilah yang akan menimbul- 
kan terjadinya distrofia muskular. 

Manifestasi Klinis 

Perjalanan klinis penyakit ini perlahan-lahan dimulai dari masa kanak-kanak na¬ 
mun sangat progres if. Pada usia sęki tar lima tahtm gejala-gejala klinis yang khas 
mulai bermanifestasL Pasień sukar menaiki tangga atau bangun dari lantai. Mereka 
akan memperlihatkan gejala yang khas yaitu fenomena Gowers (bila pasień dari 
posisi duduk dan akan berdiri mula-mula mengangkat pantatnya ke atas dan 
kedua tangan bertopang di lantai lalu berusaha berdiri dengan menggerakkan 
kedua tangannya bergantian-gantian seolah-olah memanjat di sepanjang tungkai 
bawah kiri dan kanan). Pasień kalau berjalan memperlihatkan berjalan seperti be- 
bek (waddling gait). Terjadi atrofi dari otot-otot dan lordosis pada punggung. Betis 
mengalami pseudo hipertrofi oleh karena timbunan Iemak dan hialin. Kele m a h a n 
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otot bersifat simetris dan berlangsung progresif dan pada usia antara 6-12 tahun 
pasień sudah tidak dapat menggerakkan kedua tungkainya dan harus menggu- 
nakan kursi roda. 

Gangguan jantung yang mula-mula hanya perubahan gambar EKG akhimya da¬ 
pat menjadi dekompensasi kordis ditemukan pada 50%-80% kasus. Retardasi men- 
tal tidak jarang ditemukan pada DMD. Pada pemeriksaan psikometrik di temukan 
nilai IQ rata-rata 85 dengan variasi antara 40 dan 130, dan kurang Iebih 20%-30% 
dengan IQ subnorma! (IQ < 70). Sebab dari retardasi mental ini tidak diketahui. 

Diagnosis 

Diagnosis dapat ditegakkan berdasarkan: (1) gambaran klinis yang khas, (2) pe¬ 
meriksaan kadar Crcatine kinase (CK) darah yang biasanya sangat tinggi { > 5000 
U/l}, (3) EMG memperlihatkan gambaran miogenik yang khas, (4) biopsi otot 
hanya dilakukan bagi kasus-kasus dengan problem diagnostik, (5) uji distrofin 
yang merupakan pemeriksaan terpenting untuk memastikan diagnosis DMD dan 
membedakannya dari DM tipe Becker (DMD). Pada umumnya dengan 3 pemerik- 
san yang pertama (klinis, CK dan EMG) diagnosis sudah ditegakkan. 

Pengobatan 

Sampai saat ini tidak ada pengobatan khusus untuk DMD dan DM lainnya. Pengo¬ 
batan hanya bersifat simtomatik dan suportif untuk mencegah deformitas yang Ie- 
bih berat. Sekarang sedang diteliti mengenai pengobatan gen. Dengan ditemukan- 
nya gen yang kekurangan distrofin atau distrofinnya berubah, dan ditemukannya 
gen yang memproduksi distrofin, dengan menyelipkan distrofin ke dałam mem¬ 
bran otot. 

Prognosis 

Prognosis biasanya jelek. Pada usia dekade kedua atau ketiga pasień sudah akan 
meninggal oleh kerena infeksi sekunder ataupun gangguan kardiorespiratoar. 


Distrofia Muskular Becker (DMB) 

Prevaiens 1 per 30.000 kelahiran bayi laki-laki. DMB secara genetik dan klinis ham- 
pir sama dengan DMD hanya jauh Iebih ringan. Distrofin yang terbentuk mempun- 
yai jumlah dan berat molekuł yang Iebih rendah daripada DMD. 

Onset penyakit biasanya sesudah 5 tahun bahkan sampai masa remaja. Pasień 
masih dapat berjalan sampai usia 16 tahun bahkan pula sampai usia dewasa. Pseu- 
dohipertrofi kadang-kadang juga ditemukan walaupun tak sesering DMD. Pesca- 
vus ditemukan pada 60% pasień. Kejang kaki, kesemutan dan mialgia tidak jarang 
ditemukan. Kadar CK juga meninggi seperti DMD. Retardasi mental tidak ada. 
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Distrofla Muskular Landouzy-Dejerine (DMLD) 

Nama lain adalah DM fasioskapulohumera! karena yang diserang adalah otot mu- 
ka, pergelangan, bahu, lengan atas. DMLD diturunkan secara dominan autosomal. 

Onset gejala-gejala klinis timbulnyą* lebih lambat daripada DMD. Gejala-gejala 
awal berupa wasting dari otot-otot pergelangan bahu, sayap skapula yang promi- 
nen dan bentuk muka miopatik. Bibir tak dapat dikerutkan dan menonjol seperti 
mulut tapir, kelemahan otot-otot pipi menimbulkan gejala karakteristik "senyum 
transversa". Hipertrofi, kontrakhir dan deformitas jarang ditemukan. Gangguan 
otot pada DMLD umumnya cenderung bersifat simetrik. Otot-otot jantung jarang 
sekali terserang. Perjalanan penyakit ini lambat dan diselingi dengan fase-fase 
tenang sehingga pasień dapat hidup lebih lama. 

Distrofia Muskular Gardner-Medwin (DMGM) 

Nama lain adalah DM pergelangan anggota gerak. Sindrom ini diturunkan secara 
resesif otosomal. Gejala-gejala baru timbul pada dasawarsa kedua ataupun ketiga 
berupa kelemahan dan atrofi otot-otot pergelangan bahu dan pergelangan panggul. 

Progresivitas penyakit ini sangat bervariasi dan umumnya tidak berat, 30% di 
antaranya disertai pseudohipertrofi terutama betis dan kedang-kedang juga otot 
vastus lateralis dan deltoid. Gangguan jantung dan retardasi mental sangat jarang. 

Kelainan Miotonik 

Miotonik adalah gangguan relaksasi otot sesudah suatu kontraksi berupa suatu re- 
spons tonik yang lambat terhadap suatu rangsangan mekanis ataupun elektris. 
Gangguan ini adalah mumi gangguan otot oleh karena ketidakstabilan membran 
sel otot dan didapatkan pada beberapa penyakit genetik ataupun sindrom seperti 
distrofia miotonik (penyakit Steinert), miotonia kongenita (penyakit Thomsen) dan 
paramiotonia kongenital (penyakit Eulenburgh). 

Distrofia Miotonik 

Penyakit ini tidak jarang ditemui dengan angka kejadian 13,5 per 100.000 keiahiran 
hidup. Diturunkan secara dominan otosomal dan ditandai dengan adanya hubun- 
gan antara miotonia dengan proses distrofi otot dan dengan berbagai gangguan en- 
dokrin dan sistemik. 

' Manifestasi Klinis 

Secara klinis dikenal 2 bentuk distrofia miotonik: 
a. Bentuk KI asik 

Timbulnya penyakit baru nampak sesudah usia remaja ataupun usia dewasa. Pre- 
sentasi klinis sangat bervariasi, ada yang terutama menonjol manifestasi mioto- 
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rtianya sedangkan pada yang lain teru lama menonjol manifestasi atrofi/ kelemahan 
otot Adanya miotonia dapat dlamati pada otot-otot tangan, muka dan lidah. Pasień 
biasanya sukar sekali melepaskan genggaman atau pegangannya, kecuali dilaku- 
kan fleksi dengan paksa pada jari-jarinya atau pada pergelangan tangan. Bila di- 
lakukan perkusi pada daerah tenar ataupun lidah, ibu jari akan tetap merentang 
sedang pada lidah timbul lekukan di lidah sampingnya selama beberapa detik. Dis- 
tribusi atrofi otot sangat karakteristik, dimulai pada muka te ruta ma otot masseter 
dan temporalis, sehingga hampir semua pasień nampak dengan wajah yang sama 
hampir semua pasień nampak dengan wajah yang sama yakni wajah yang panjang 
dan tipis dengan pipi yang cekung Iazim diistilahkan "muka kapak" atau Jmłchet 
head. Selanjutnya terjadi atrofi dari pergelangan bahu terutama otot brachioradialis 
dan pada anggota gerak bawah terutama otot-otot bagian anterior. Otot-otot polos 
juga bisa mengalami atrofi dengan manifestasi gangguan motilitas gastrointestinal, 
pada orang dewasa bisa terjadi kebotakan, atrofi testis, hiperinsulinisme dan gang- 
guan sekresi hormon pertumbuhan. Hampir separuh pasień mengalami aritmia 
ataupun gangguan jantung lainnya. Katarak posterior merupakan manifestasi yang 
konstan dan selalu ditemukan sesudah pasień berusia lebih dari 10 tahun. 

b. Bentuk Neonatal 

Onset penyakit ini sudah terjadi pada masa prenatal dan hampir 50% dengan 
hidramnion. Bayi biasanya lahir letak sungsang dan kecil untuk masa kehamilan. 
Artrogriposis sering ditemukan. Hipotonia, kelemahan dan diplegia fasialis adalah 
manifestasi yang paling menonjol. Kegagalan pemapasan oleh karena atrofi otot 
diafragma dan otot sela iga yang biasanya menjadi penyebab kematian pada usia 
dini dapat ditemukan pada + 50% pasień. Manifestasi miotonia pada pasień kelom- 
pok ini sebelum usia B-4 tahun tidak pemah ditemukan walau dengan pemeriksaan 
EMG. 

Diagnosis 

Pada kasus distrofia miotonik pada anak besar, gambaran klinis yang khas seperti 
tanda pada muka, fenomena miotonik yang dapat dibangkitkan, dan riwayat ke- 
luarga, maka diagnosis distrofia mitonik dengan mudah dapat ditegakkan. Pada 
bayi-bayi diagnosis secara klinis agak sukar. Kadar enzim serum biasanya dałam 
batas normal. Pemeriksaan EMG bayi yang terdengar dengan memakai pengeras 
suara agak karakteristik seperti pesawat pembom yang sedang menukik (drive 
bomber sound). 

Pengobatan 

Ołeh karena pada distrofia miotonik miotonia yang terjadi tak berat sehingga tidak 
diperlukan pengobatan intensif dengan menggunakan prokainamida, kinina atau 
steroid. 
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Miotonia Kongenita 

Lebih Iazim disebut penyakit Thomsen. Penyakit ini adalah penyakit genetik yang 
diturunkan secara dominan otosomai atau resesif otosomal yang ditandai dengan 
kekakuan dan hipertrofi otot. Ditemukai^secara sporadis. Pada umumnya bentuk 
resesif dmbuLnya lebih lambat dan miotonianya lebih berat daripada bentuk 
dominan. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis bervariasi dari miotonia ringan yang kadang-kadang tak diketa- 
hui orang tuanya bahkan sampai usia dewasa, sampai dengan kekakuan berat yang 
menggangu hidup sehari-hari. Gangguan biasanya sudah ada sejak lahir ataupun 
masa bayi. Sesudah istirahat otot-otot menjadi kaku dan sukar digerakkan. Setelah 
aktivitas biasanya normal dan tidak terganggu. 

Pada banyak pasień hipertrofi otot bersifat generalisata oleh karena otot yang 
bersinambung dan sosok tub uh anak nampak seperti Hercules. Kekakuan yang ter- 
jadi tidak disertai rasa nyeri dan bertambah berat bila terkena dingin. 


Dlagnosis 

Diagnosis dapat ditegakkan secara klinis disokong dengan pemeriksaan penunjang. 
Pada EMG bila jaram diinsersi ke dałam otot akan terlihat pelepasan muatan yang 
repetitif dengan frekuensi antara 20-30 spd. Didapatkan 2 jenis gelombang yakni 
potensial paku yang 10 uv-lmv. Biopsi otot baik yang pada resesif maupun domi¬ 
nan tidak ditemukan serat-serat otot tipe 2b. Kadar enzim creatine kinase berada 
dałam batas normal. 

Pengobatan 

Miotonia kongenita tidak selalu memerlukan pengobatan. Antikonvulsan seperti 
fenitoin dan karbamazepin dapat mengurangi kekakuan otot. Asetasolamid di- 
katakan memberikan hasil yang memuaskan pada miotonia kongenita teru tama 
tipe dominan otosomal. 


Paramiotonia Kongenita 

Sinonim penyakit Eulenburg. Pada penyakit ini yang diturunkan secara dominan 
' otosomal, miotonia telah ada sejak masa bayi dan mengenai otot-otot kelopak mata, 
muka dan kadang-kadang otot-otot farings. Kekakuan ini akan bertambah berat 
bila latihan atau terkena hawa dingin. Pasień akan mengalami episode kelemahan 
dan dapat berkembang menjadi atrofi otoL 

Terdapat 2 jenis kelemahan otot yakni serangan kelemahan yang bersifat umum 
yang diprovokasi oleh kedinginan, dan kelemahan lokal yang dapat teijadi oleh 
faktor kedinginan tapi juga dilingkungan yang panas dan diprovokasi oleh latihan 
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jasmani. Patołogis pada penyakit ini juga tidak ditemukan serat otot 2b, penyakit 
ini berhubungan erat dengan paralisis periodik khususnya tipe hiperkalemik. 

Dermatomiositis 

Dermatomiositis bersama-sama dengan polimiositis dan miositis lokal termasuk da¬ 
łam kelompok penyakit miopatik inflamatorik. Hipotesis utama yang menyangkut 
patofisiologi ialah infeksi virus dan imunopati. 

Dermatomiositis adalah suatu angiopati sistematik yang mengenai semua pem- 
buluh darah kecil (arteriol), kapiler dan venula pada jaringan otot, saraf kecil, salu- 
ran pencemaan, jaringan ikat dan jaringan kulit Terlihat kumpulan sel inflamasi, 
hiperplasia intima pembuluh darah, oklusi vaskular (trombosis). Akibat dari oklusi 
vaskular teijadi infark dibanyak area disertai dengan denervasi atrofi serat saraf 
perifer. Degerasi serat otot dan aktivitas regenerasi tidak terlihat dan hal ini ber- 
beda dengan polimiositis. Berbeda dengan orang dewasa maka dermatomiositis 
pada anak tidak mengalami keganasan. 

Klinis 

Insidens puncak dermatomiositis adalah antara 5 dan 10 tahun. Umur yang paiing 
muda yang pemah dilaporkan dałam kepustakaan adalah 4 bulan. Penyakit ini bi- 
asa timbul perakut ataupun perlahan-lahan. Pada dermatomiositis akut yang men- 
cakup ±1/3 jumlah kasus gejala yang menonjol ialah demam, mialgi dan artralgi, 
sedangkan pada kasus-kasus yang tersisa gambaran klinis timbulnya perlahan- 
lahan berupa kelelahan, anoreksia dan demam ringan tanpa ada manifestasi kulit 
dan kelemahan. Gejala-gejala ini bertahan berminggu-minggu bahkan bulanan baru 
kemudian disusul dengan manifestasi kulit dan otot. Pada kebanyakan pasień der- 
matitis sering mendahułui miositis. Rash yang timbul sangat karakteristik berupa 
eritema dan edema yang dimulai pada kelopak mata atas lału menyebar keseluruh 
daerah periorbital dan regio malar. Daerah ekstensor persendian ruas jari, siku dan 
lutut bisa ditemukan bentuk ruam yang sama. 

Kelemahan otot-otot terutama terjadi pada otot-otot proksimal yang disertai 
dengan nyeri dan kaku otot. Gangguan pada otot farings dapat menimbulkan kesu- 
karan menelan. Manifestasi gastrointestinal ditemukan pada 20% kasus. Ulserasi 
dapat timbul dan meluas mengenai seluruh panjangnya usus dan hal ini menjadi 
salah satu penyebab kematian. Kalsinosis jaringan subkutan dapat juga terjadi dan 
bila cukup berat dan meluas disebut kalsinosis universal. 


Diagnosis 

Sebelum timbulnya manifestasi kelemahan dan ruam pada kulit diagnosis sukar 
ditegakkan. Menurut Bohan dan Peter (1975) diagnosis dermatomiositis bisa 
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ditegakkan bila teiah terpenuhi 4 dari 5 kriteria berikut, (1) Adanya ruam pada 
kulit, (2) kelemahan otot yang simetrik, (3) Kadar CK meninggi, (4) Fibrilasi pada 
EMG dan (5) Atrofi fasikular dan infiltrasi perivaskular ołeh sel mononukiear. 


Pengobatan 

Pemberian kortikosteroid merupakan pengobatan standar untuk dermatomiosilis. 
Oimulai dengan tinggi 2-2,5 mg/kgBB/hari seiama 18 bulan atau 2 tahun. Ada 
vang menggunakan dosis 1-1,5 mg/kgBB/hari seiama 1 tahun. Dosis steroid ditu- 
runkan secara bertahap 5-10 mg per bulan. Mereka yang tidak mengalami perbai- 
kan dengan steroid dapat dicoba pemberian imunosupresan seperti metotreksat 
dengan dosis 10-20 mg/m2 2X seminggu intravena ataupun per orał. Telah dicoba 
dengan melakukan plasmaferesis namun hasilnya kurang memuaskan. 


Polimiositis 

Penyakit ini lebih banyak ditemukan pada orang dewasa dan jarang sekali pada 
anak-anak. Merupakan penyakit inflamasi otot kronik dengan kelemahan otot yang 
timbulnya perlahan-lahan tanpa gejala-gejala klasik lainnya yang biasanya menyer- 
tai dermatomiositis. Otot-otot panggul yang biasanya mula-mula diserang kemu- 
dian menjadi kaku dan terasa nyeri. Otot-otot yang lain seperti .otot-otot proksimal 
anggota gerak atas dan otot muka akan segera menyusul. Manifestasi klinis meny- 
erupai distrofia muskular tipa Gardner-Medwin. 


Diagnosis 

Kadar CK dałam serum tidak sełalu meningkat sedangkan pemeriksaan EMG 
menunjukkan gambaran yang łebih khas berupa gambaran campuran perubahan 
miopatik dan neuropatik. 

Pengobatan 

Skema pengobatan yang dianjurkan untuk dermatomiositis pada anak dapat diper- 
gunakan pada polimiositis. Akan tetapi respons terhadap pemberian kortikosteroid 
tidak begitu memuaskan seperti haLnya pada dermatomiositis. Metotreksat dapat 
dianjurkan pada kasus-kasus yang tidak berkhasiat dengan steroid. 

Prognosis 

Perjalanan penyakit sangat lambat namun progresif bertambah lama bertambah 
jelek. Kadang-kadang bisa teijadi remisi atau penyembuhan spontan. 
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Miopati Kongenital 

Miopati kongenital adalah gangguan dengan klinis yang karakteristik berupa hipo¬ 
tonia dan kelemahan yang dimulai sejak lahir disertai perubahan morfologik pada 
pemeriksaan histologis ataupun mikroskop elektron. Tanda dari distrofia muskular 
tidak ditemukan, sedangkan kadar CK darah tetap normal dan kadang-kadang 
hanya sedikit meningkab Tak ada perubahan patologis yang khas untuk berbagai 
miopati kongenital. 

Miopati kongenital yang akan dibicarakan di sini ialah: 

1. Miopati kongenital inti pusat (central core myopathy) 

2. Miopati nemalin 

3. Miopati miotubular (myotubular myopathy atau centronuclear myopathy) 

Miopati Kongenital Inti Pusat (MK1P) 

Merupakan miopati kongenital yang pertama yang dilukiskan gambaran klinisnya. 
Penyakit ini sangat jarang dan diturunkan secara dominan otosomal pada kromo- 
som 19 ql2-13. Secara patologis serat-serat otot pada daerah pusat tidak terjadi 
reaksi histokimia yang normal untuk ensim-ertsim oksidatif, miofosforilase dan 
glikogen. Daerah pusat ini padat dengan miofibril tanpa ada ruang antar miofibril, 
mitokondria, retikulum sitoplasma dan glikogen. 

Pada gambaran klinis hipotonia sudah dimulai sejak lahir, serta kelemahan 
proksimal dan hilangnya refleks tendon profunda. Dislokasi panggul, pes cavus 
dan kifoskoliosis tidak jarang ditemukan. Walaupun penyakit ini non progresif na- 
mun pada beberapa pasień kelemahan cenderung bertambah berat dan terjadi de- 
formitas serta gangguan otot pemapasan yang akan segera menyebabkan kematian 
dałam stadium dini. MKIP merupakan satu-satunya miopati kongenital yang san¬ 
gat pęka terhadap hipertermi maligna. Diagnosis ditegakkan berdasarkan pemerik¬ 
saan histopatologis. Tak ada terjadi yang memuaskan hingga saat ini. 

Miopati Nemalin 

Miopati ini pertama kali dilukiskan oleh Shy dkk. dan mungkin tersering ditemu¬ 
kan dałam kelompok miopati kongenital. Penyakit ini diturunkan secara dominan 
otosomal ataupun resesif otosomal. Induvidu yang terkena akan memperlihatkan 
gejala sejak lahir ataupun selama tahun-tahun pertama kehidupan. Kelemahan ter¬ 
jadi pada otot-otot panggul dan otot-otot proksimal yang diinervasi oleh saraf kra- 
niałis dan saraf spinał servikal bagian atas. 

Pada umumnya terdapat 3 bentuk manifestasi kilinis miopati nemalin. Pada tipe 
neonatal berat didapatkan hipotonia dan kelemahan serta gangguan pemapasan 
yang akhirnya akan menyebabkan kematian bayi pada stadium yang sangat dini. 
Pada tipe kongenital sedang hipotonia dan kelemahan hanya terjadi pada masa 
neonatal. Kemudian bisa timbul keterlambatan motor, gangguan menelan, hipoto- 
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nia ofcot leher dan infeksi saluran napaś tidak jarang terjadi. Pasień biasanya bisa 
berjalan walaupun agak sukar dan lekas łelah, bisa hidup lebih lama tetapi selalu 
terancam oleh gangguan infeksi saluran napaś dan meninggal mendadak. Pada 
miopati nemalin dengan tipe ringan fungsi otot dipertahankan dengan baik. Tak 
ada pengobatan kausal. Pengobatan harfya bersifat simtomatik dan suportif. 


Miopati Miotubular (MMT) 

Beberapa sindrom klinis dimasukkan dałam kategori MMT. Ada yang diturunkan 
melalui kromosom X, ada pula yang dominan otosomal dan resesif otosomal. Se- 
cara klinis MMT dibedakan atas MMT akut dan MMT kronik. Pada MMT akut gen 
yang abnormal terdapat pada lengan panjang kromosom X. Manifestasi klinis mun- 
cul pada bayi baru lahir berupa hipotonia umum dan distres pemapasan. Bayi ti¬ 
dak kuat mengisap atau menelan. Ptosis dan oftalmoplegia bisa terjadi. Pasień 
biasanya akan meninggal dałam masa neonatal olch karena serangan apne, asfiksia 
ataupun pneumonia. 

Pada MMT penyakit dapat diturunkan secara dominan otosomal ataupun re¬ 
sesif otosomal dan gambaran klinisnya sangat beraneka ragam. Onset dapat terjadi 
pada setiap umur dari sejak lahir sampai masa dewasa berupa hipotonia, oftalmo- 
plegia, gangguan wajah serta retardasi mental dan kejang-kejang. 

Untuk menegakkan diagnosis perlu dilakukan biopsi otot. Pada MMT akut dite- 
rriukan adanya predominansi serat-serat otot tipe I yang hipotrofik, adanya banyak 
inti internal dan suatu area pusat dengan enzim oksidalif yang meningkat dan ak- 
tivitas miosin ATPase yang menurun. Pada MMT kronik didapatkan defisiensi 
serat-serat otot tipe 2 B. Pengobatan hanya bersifat simtomatik dan suportif. 


Hipertrofi Muskular 

Hipertrofi muskular kongenital dapat ditemukan pada beberapa keadaan seperti: 

1. Sindrom De Lange yang terdiri dari pembesaran otot-otot secara umum, retar¬ 
dasi mental yang berat dan porensefali yang Iuas 

2. Hipotiroidisme memberikan gambaran klinis sindrom Debre Semelaigne 

3. Distrofia miotonik 

Paralisis Periodik (PP) / Sinonim: Paralisis Diskalemik 

Penyakit ini mempunyai kaitan erat dengan gangguan kadar kalium ekstraselular, 
sehingga dapat dibedakan PP yang hiper-, hipo-dan normokalemik. Berdasarkan 
faktor penyebabnya PP dapat dibedakan atas: 

1. PP primer, oleh karena gangguan genetik tapi sangat jarang 

2. PP sekunder, akibat retensi ataupun pelepasan kalium yang sangat berlebihan 
Pada PP sekunder perubahan kadar kalium dałam darah sangat nyata 
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PP Prtmer 

Penyakit ini diturunkan secara dominan otosomal dan ditandai dengan timbulnya 
serangan kelumpuhan dengan lama dan intensitas yang berbeda-beda. 

Bentuk PP hipokalemik ditemukan terutama pada anak laki-laki terutama usia 
5 dan 16 tahun. Serangan kelumpuhan bisa dicetuskan oleh makanan yang kaya 
karbohidrat, istirahat lama setelah latihan dan bila terkena hawa dingin. Intensitas 
dan ekstensitas kelumpuhan sangat bervariasi. Pada beberapa pasień serangan 
kelemahan hanya terbatas pada otot-otot gerak proksimal, sedangkan pada yang 
lain-lainnya serangan kelumpuhan bersifat difus. Otot-otot muka jarang sekali ter- 
serang, demikian pula otol-otot ekshraokular dan otot pemapasan. Lama serangan 
berlangsung antara 4 dan 6 jam, tetapi kadang-kadang juga berlangsung sehari pe- 
nuh. Pada kasus yang berat refleks tendon menghilang dan otot-otot membengkak. 
Serangan ulangan yang berlangsung sering dapat menimbuLkan kelemahan yang 
menetap. 

Diagnosis dapat ditegakkan oleh kerena gambaran klinis yang karakteristik dan 
riwayat keluarga yang positif. Kadar kalium pada waktu serangan bisa menurun 
mencapai kadar 1,5 mmol per liter. EKG memperlihatkan bradikardia, PR dan in¬ 
terwal QT memanjang serta gelombang T yang rata. Test untuk mengetahui adanya 
PP primer lalah dengan memberikan per orał 2 g per kg glukose atau penyuntikan 
30 U insulin, maka setelah 2-3 jam akan timbul kelemahan dan hipokalemi. Test 
yang negatif tidak menyingkirkan adanya PP primer. 

Untuk pengobatan diberikan kalium Klorida 5-10 g per orał setiap kali dan 
boieh diulangi. Untuk mencegah serangan dianjurkan mengurangi pemberian 
natrium dan suplementasi kalium. Asetasolamid dikatakan mempunyai efek yang 
lebih baik. 

Bentuk PP hiperkalemik timbul pada usia yang sangat dini bahkan pada bayi- 
bayi. Serangan yang berat sama halnya seperti bentuk hipokalemik dapat berlang¬ 
sung beberapa jam. Diagnosis dapat ditegakkan dengan pemeriksaan EKG dan 
penentuan kadar kalium dałam darah atau uji diagnosis dengan pemberian per orał 
2-5 g KCI sesudah latihan jasmani dapat menimbulkan serangan. Pengobatan di- 
lakukan hanya pada kasus-kasus yang berat dengan pemberian 2 g/kgBB glukose 
per orał ataupun intravena dan 10-20 unit insulin subkutan. Untuk prevensi harus 
dihindari udara dingin. 

Bentuk PP normokalemik ditemukan^-pada beberapa keluarga dan sifat-sifat 
klinis tak berbeda dengan bentuk-bentuk yang lain. Sełama serangan terjadi natriu- 
resis yang meningkat dan kaliuresis yang menurun tanpa ada perubahan kadar di 
dałam darah. 

PP Sekund er 

Hal ini teijadi oleh karena kehilangan kalium melalui saluran cema atau saluran 
kencing, seperti yang terjadi pada keadaan hiperaldosteronisme, defek tubular 
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ginjal, pengobatan tiazid, terapi amfoterizin B, deplesi gastrointestinal melalui 
muntah ataupun diare berkepanjangan. PP hipokalemik pada pasień orang Asia 
ada hubungan dengan hipertiroidisme. PP hiperkalemik dikaitkan dengan insufi- 
siensi ginjal/anak ginjał atau terapi spironolakton. 

Pengobatan PP sekunder harus diarahkan pada pengobatan penyakit primer- 
nya. Pemberian kalium hanya diindikasikan pada PP hipokalemik, sedangkan 
hiperkalemik harus dicbati dengan pemberian glukose intravena dan insulin. Ka- 
dangkala juga dilakukan dialisis peritoneal. 

Miopati Mitokondrial 

Banyak sindrom klinis bisa ditimbulkan olch karena gangguan mitokondrial. Pada 
umurruiya jaringan atau organ yang memerlukan metabolisme aerob tinggi seperti 
jaringan saraf, otot skelet, hati dan ginjal yang mudah sekali terserang. Pada lapisan 
dałam membran mitokondrial terdapat rantai pemapasan sel yang terdiri dari 5 
kompleks protein: Kompleks I (NADH-koenzim Q), Kompleks II (suksinat-koenzim 
Q reduktase). Kompleks III (koenzim terreduksi-sitokrom c reduktase), Kompleks 
IV (sitokrom c oksidase) dan kompleks V (ATP sintase). 

Pada dasamya gangguan pada kompleks protein tersebutiah yang menimbul- 
kan berbagai sindrom klinis. Miopati mitokondrial sebenamya merupakan suatu 
kelompok gangguan yang sangat heterogen dengan abnormalitas morfológi pada 
mitokondrial yang ditandai dengan serat-serat otot yang menjadi merah dan kasar 
(ragged red fibres). Pada pemeriksaan elektron mikroskop, struktur mitokondrial ab- 
normal dan mengandung inklusi protein parakristal yang secara biokimiawi men- 
imbulkan defek dari rantai transfer elektron. 

Klinis 

Usia dimulainya miopati mitokondrial bervariasi dari sejak lahir sampai dewasa 
dan kebanyakan berusia kurang dari 20 tahun. Berbagai bentuk manifestasi klinis 
dapat timbul. Bentuk yang paling umum ialah ptosis dan oftalmoplegia eksterna 
yang progresif, yang lainnya dengan miopati proksimal disertai kadang-kadang 
dengan kardiomiopati ditambah gejala-gejala lain. Pada usia 10 tahun kebanyakan 
pasień sudah tidak dapat melakukan aktivitas sehari-hari (exercise intolerance), otot- 
ototnya menjadi kaku, lemah dan nyeri tanpa ada kekejangan dan mioglobinuria. 
Yang paling ganas adalah bentuk dengan hipotonia kongenital yang bersifat umum 
dengan prognosis jelek dan biasanya anak akan meninggal oleh karena defisiensi 
sitokrom C oksidase. 

Dłagnosis 

Miopati mitokondrial harus selalu dipertimbangkan pada seorang anak dengan 
kombinasi gejala ezersice intolerance dan ptosis atau oftamoplegi. Pada waktu 
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istirahat kadar asam laktafc dałam serum meningkat dan akan memperlihatkan asi- 
dosis laktat sesudah aktivitas atau dengan melakukan glucose lactale tolorence tes 
yang akan memperlihatkan adanya asidosis laktat dan glukose yang lambat sekali 
penurunan kadamya. Biopsi otot dan selanjutnya pewamaan dengan Gomori 
Trichrome memperlihatkan serat-serat otot yang berwama merah kasar. 

Pengobatan 

Miopati mitokondrial oleh karena defisiensi kompleks protein I berhasił baik den¬ 
gan pemberian riboflavin dan kamitin. Telah dicoba pula pemberian tiamin atau 
koenzim Q pada pasień lainnya tetapi hasilnya tidak begitu menggembirakan. 


Defisiensi Karnitin 

Kamitin adalah suatu kofaktor yang essensial pada perpindahan asam lemak rantai 
panjang melalui lapisan dałam membran mitokondrial dan memodulasi rasio 
antara asil dan asilkoenzim A. Defisiensi kamitin akan menyebabkan kegagalan da¬ 
łam produksi energi dan penyimpanan trigliserid. Hal ini biasanya terdapat pada: 
(1) bayi baru lahir yag mendapat alimentasi parenteral, (2) beberapa penyakit 
sistemik, (3) akibat dari beberapa gangguan genetik metabolisme asam organik, (4) 
anak-anak yang mendapat pengobatan Na-valproat, dan (5) sebagai defek genetik 
primer diturunkan secara resesif otosomal. 

Klinis 

Sifat utama gambaran klinis dari defisiensi kamitin ialah onset pada masa kanak- 
kanak berupa kelemahan proksimal yang progresif, terlebih dahulu menyerang 
anggota gerak bawah dan biasanya Iebih berat dari anggota gerak atas. Sekali- 
sekali pasień mendapat serangan berulang mioglobinuria dan kardiomiopati. Kar- 
diomiopati tidak bermanifestasi klinis hanya nampak pada EKG atau 
ekokardiografi. 

Diagnosis 

Pemeriksaan penunjang yang penting untuk menegakkan diagnosis adalah: (1) pe- 
meriksaan kadar CK serum yang biasanya meningkat, (2) EMG pada awal penyakit 
menunjukkan gambaran neuropati dan selahjutnya konsisten dengan miopati, dan 
(3) biopsi otot mengesankan suatu miopati vakuolar dengan timbunan lemak teru- 
tama pada serat-serat tipe I dan mangandung kamitin yang berkurang. 

Pengobatan 

Terapi dietetik dengan L-karnitin dengan dosis 100 mg/kgBB diberikan 3-4 kali se- 
hari, sangat efektif dan aman, Efek samping yang biasanya timbul adalah diare. 
Kortikosteroid dikatakan mempunyai efek yang cukup baik. 
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Miopati Lipid dengan Karnitin Normal 

Karakteristik dari miopati ini iaiah adanya (1) kelemahan proksimal yang progresif 
pada anak, (2) timbunan lemak dałam otot, (3) kandungan karnitin normal. Gang- 
guan dasar yang terjadi pada miopati ini iałah gangguan oksidasi asam lemak 
mitokondrial. 

Klinis 

Onset penyakit ini dapat timbul setiap saat mulai masa kanak-kanak sampai masa 
remaja. Otot-otot anggota gerak bawah yang biasanya terserang duluan dan selan- 
jutnya juga anggota gerak atas. Pola dan progresivitas kelemahan otot menyerupai 
DMD dan bahkan disertai pula hipertrofi betis. Pasień tidak bisa diberi makanan 
yang mengandung lemak oleh karena akan timbul nausea dan muntah. Oleh 
karena proses dari penyakit ini progresif, maka kardiomiopati bisa terjadi. 

Diagnosis 

Pemeriksaan penunjang yang penting dilakukan yakni pemeriksaan: (1) kadar CK 
serum yang biasanya meningkat, (2) EMG yang memperlihatkań abnormalitas be¬ 
ru pa pola gangguan miopatik, (3) biopsi otot menunjukkan adanya butir lemak 
pada serat-serat otot yang sangat penting untuk diagnosis dan (4) kadar karmtin 
dan karnitin palmitoil tranferase normal. 

Pengobatan 

Propranolol dikatakan mempunyai khasiat yang baik dan dapat menambah kekua- 
tan, namun demikian mekanisme kerjanya belum diketahui. Diet sebaiknya yang 
bebas asam lemak rantai panjang. 


Sindrom Neurokutan 


Sahala M. Lumbantobing 


Sindrom neurokutan yang juga dikenał dengan nama fakomatosis mencakup lesi di 
kulit dan susunan saraf, dan sering disertai kelainan di .mata dan visera. Ada be- 
barapa sindrom yang tergolong kelainan ini, di an tarany a tuberosklerosis, neurofi- 
bromatosis, penyakit Sturge Weber, ataksia telangiektasia 





300 Sindrom neurokutan 


Tuberosklerosis (Epiloia, Penyakit Boumevil!e) 

Tuberosklerosis merupakan kelainan degeneratif neuroektodermal, yang ditandai 
oleh trias: epilepsi, retardasi mental dan adenoma sebaseum. Kelainan ini meru¬ 
pakan salah satu penyebab utama dari retardasi mental dengan epilepsi berat, yaitu 
yang sulit diobati. Kelainan ini diturunkan secara dominan otosomal, namun pada 
+ 50% kasus merupakan mutasi baru. Insidensnya ialah 5-7 per 100.000 penduduk. 

Manifestasi Klinis 

Pada turberosklerosis didapatkan kelainan saraf dan kulit. Kelainan saraf ialah epi¬ 
lepsi dan retardasi mental. Bentuk epilepsinya beragam, di antaranya jenis spasme 
infantil terutama waktu bayi, jenis parsial kompleks dsan tonik-klonik umum, bila 
usia anak bertambah lanjut. Retardasi mental bervariasi dari yang ringan sampai 
yang berat dan dijumpai pada sekitar 60-70% pasień. Gangguan tingkah laku se- 
perti hiperaktivitas dan sifat merusak sering dijumpai. 

Di kulit terlihat adenoma sebaseum dan merupakan lesi yang khas bagi tube¬ 
rosklerosis. Kelainan kulit ini dapat dijumpai di pipi, dagu, kadang juga di dahi 
dan kulit kepala; dapat berbentuk seperti kupu-kupu, melibatkan pipi dan pangkal 
hidung. Walaupun dinamakan adenoma sebaseum, kelompok bentul-bentul kecil 
ini sebenamya adalah angiófibroma dan kelenjar sebaseum hanya secara pasif terli- 
bat. Manifestasi angiofibromatosis ini dapat berupa eritema ringan di pipi dan dahi 
yang bertambah nyata bila menangis. 

Manifestasi kulit lain ialah bercak kulit hipopigmen didapatkan di lengan, 
tungkai dan badan biasanya sudah terlihat sejak lahir, bentuknya oval atau tak be- 
raturan, diameternya berkisar dari beberapa milimeter sampai beberapa sentimeter. 
Sekitar 50% pasień didapatkan kelainan di retina, yang terlihat dengan pemerik- 
saan funduskopi, yaitu bercak putih atau kekuningan, agak menimbul (fakomata), 
sering di dekat diskus optik. Kelainan ini tidak menganggu ketajaman penglihatan. 

Rabdomioma jantung merupakan komplikasi yang jarang namun penting pada 
tuberosklerosis, dengan manifestasi klinis berupa gagal jantung yang progresif, 
aritmia dan kematian mendadak. Sekitar setengah dari pasień rhabdomioma jan¬ 
tung adalah pasień tuberosklerosis. Tumor jinak, yang terdiri dari campuran jarin- 
gan fibrosa, lemak, pembuluh darah dan otot polos, sering sebagian kistik, 
dijumpai pada banyak organ, terutama ginjal, jantung, hepar, limpa dan paru. Tu¬ 
mor di ginjal dijumpai pada sekitar 80% pasień dan dapat menyebabkan gagal gin¬ 
jal oleh kompresi pada ureter atau pelvis rena! Pada pasień tuberosklerosis 
insidens hidrosefalus, spina bifida serta kelainan kongenital Iainnya meningkat 

Dlagnosls 

Diagnosis dapat ditegakkan dari penampakkan klinis yang khas dan pada foto 
rontgen tengkorak didapatkan perkapuran periventrikular, yang juga dapat ditun- 
jukkan dengan pemeriksaan CT-scan. 
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Pemeriksaan neuroradiologis penting dałam menentukan diagnosis. Kalsifikasi 
intrakranial, umumnya di daerah foramina Monro atau di daerah periven triku lar 
dapat terlihat pada sekitar 60% kasus dengan pemeriksaan rontgen polos tengko- 
rak. Pemeriksaan CT-scan lebih akurat lagi, mendekati 90%. CT-scan dapat pula 
menunjukkan hematoma serebral, tumor subependim, ventrikulomegali dan 
daerah demielinasi difus. 

Pengobatan 

Penanggulangan yang adekuat mencakup pengobatan epilepsi dan esesmen fungsi 
intełektual untuk menentukan program edukasi. Obat metilfenidat (Ritalin) atau 
dekstroamfetamin dapat membantu mengurangi hiperaktivitas. 

Konseling genetik penting. Kedua orangtua harus diperiksa secara seksama un¬ 
tuk stigmata tuberosklerosis, mencakup pemeriksaan kulit, retina dan pemeriksaan 
radiologi otak. Bila pada satu orangtua dijumpai tanda tuberosklerosis, maka ke- 
mungkinan anak berikutnya menderita tuberosklerosis ialah 50%. Bila kedua or¬ 
angtua bebas dari stigmata, mungkin terjadi mutasi baru. 

Próg n osis 

Prognosis sangat bervariasi. Pasień dengan gangguan ringan, bentuk yang tidak 
komplet, bentuk abortif, mempunyai prognosis yang lebih baik, dapat mengalami 
kehidupan yang produktif penuh. Pasień dengan retardasi mental berat tidak 
mungkin hidup mandiri. 

Ada kecendrungan serangan epilepsi akan berkurang dengan bertambah usia. 
Kematian dini dapat disebabkan oleh status epileptikus, tumor di otak, gagal ginjal 
atau tumor di jantung. 


Penyakit Sturge Weber (Sindrom Ensefalotrigeminal Vaskular) 

Gambaran sindrom ini, sebagaimana yang dilaporkan oleh Sturge pada tahun 1978, 
ditandai oleh nevus vaskular berwama merah anggur pada kulit bagian atas wajah, 
bangkitan kejang fokal kontralateral atau umum, hemiparesis kontralateral atau he- 
mianopia homonim, kalsifikasi intraserebral ipsiiateral dan insidens retardasi men¬ 
tal yang tinggi. 

Tidak didapatkan bukti adanya transmisi herediter pada kelainan ini. Bercak 
merah anggur merupakan malformasi yang agak sering dijumpai, yakni sekitar 3 
per 1000 kelahiran, namun hanya 5% dari mereka yang menderita sindrom Sturge 
Weber. 
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Patofislologi 

Bercak merah anggur merupakan ektasia (pelebaran) progresif vaskulatur yang 
normal Lesi ini terjadi karena hilangnya sel saraf autonom lokal, bu mengurangi 
lnervasi pembuluh darah ektatik, dengan akibat ketidakmampuan meregu asi ah- 
ran darah kulit dan berakibat ektaksia vaskular. Di otak gambaran patologinya 
ialah angiomatosis leptomeningen, dengan prediłeksi di oksipital atau dl daerah 
oksipito-parietal pada satu hemisfer otak. Kalsifikasi kortikal biasanya d.dapat 
pada korteks yang mengalami degenerasi di bawah malformasi vaskular. 

Lesi dasar ialah hemangioma kapilar kongenital yang melibatkan kulit muka 
dan daerah leher, selaput mukosa. selaput otak dan koroid, biasanya umlateral 
(satu sisi). Angioma kulit berada di distribusi trgeminal, paling sermg di cabang 
oftalmik, namun dapat meluas sampai segmen servikal. Di selaput otak malformasi 
biasanya terbatas pada pembuluh darah pia di daerah oksipitopanetal. 

Melambatnya aliran darah di pembuluh darah yang mengalami malforasi men- 
gakibatkan jejas anoksik di korteks serebri setempat. Manifestast klrnis kerusakan 
korteks mencakup konuulsi, defek mental, hemiparesis, hem.anopsia d. sisi kontra- 
lateral terhadap lesi. Jarang-jarang dapat terjadi perdarahan subarakno.d. Angtoma 
di koroid dapat mengakibatkan buftalmos atau glaukoma. 

Manifestasi Klinis 

Nevus di muka adalah kongenital, telah terlihat waktu lahir, biasanya umlateral 
dan melibatkan muka bagian atas, kelopak mata superior atau daerah supraorbitai. 

Nevus vaskular ini luasnya bervariasi, yang paling kecil hanya melibatkan kelo¬ 
pak mata bagian atas dan dahi, dan yang luas dari tubuh, jaringan orbita, terutama 
kelopak mata atas hampir selalu terlibat, terdapat juga glaukoma, buftalmos, dapat 
timbul pada mata sisi yang sama dan menyebabkan buta. 

Angioma dapat melibatkan selaput mukosa nasofarings dan membran koroid 
mata serta visera lainnya. Angioma membran koroid pada mata sermg bersamaan 
dengan glaukoma unilateral dan buftalmos. Sekitar 75-90% pasień mengalami epi- 
lepsi fokal atau umum dan biasanya merupakan manifestasi neurologrs awal dan 
hampir selalu telah mulai sebelum mencapai usia 1 tahun. Kalsifikasi intrakram 
dapat dilihat dengan pemeriksaan radiologis pada 90% pasień. Kalsifikasi jar g 
dijumpai waktu lahir, namun di dapat pasja hampir semua pasień pada us.a men¬ 
capai akhir dasawarsa ke dua. Kalsifikasi intrakrarual berbentuk limer paralel, sep- 
erd jalan trem atau berbentuk pola konvolusi, berkelok seperb ular, palmg sermg 
berlokasi di daerah parietal atau parieto oksipital. 

Diagnosis 

Bila dijumpai nevus yaskular pada muka yang disertai manifestasi epilepsi harus 

dipikirkan kemungkinan penyakit Sturge Weber. P™«> ksaan ' ^Trl 

kapkan adanya kalsifikasi intrakranial yang khas; kalsdikas, tersusun seperb gans 
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\ an^ iv.ralel (jalan kcrcta api) atau konvolusi seperti ular, lebih menonjol di daerah 
oksiriul Pada sekilar 14% kasus, kalsifikasi intrakranial yang khas disertai epilepsi 
da pa: dijumpai tanpa adanya nevus di wajah. 


Pengobatan 

Per.ar.canan bergantung pada manifestasi klinis, misalnya antikorwulsan bagi epi- 
ier>: f:<:olora pi bila ada kelumpuhan dan pemcriksaan mata untuk mendeteksi 
Untuk tujuan kosmetik dapat digunakan krim pada wajah. Bangkitan 
P.icps* ser mg sulit dikcndalikan dan bila ada fasilitas dapat dipertimbangkan tin- 
dakan bedah beru pa reseksi lobus yang tcrlibat, malah mungkin pada hemisferek- 
ton*.i Hemisferektomi dapat dipertimbangkan pada bayi usia di bawah satu tahun 
dengan serangan epilepsi yang tidak dapat dikontrol. 


Prognosis 

Prognosis Strugo Weber cenderung untuk menjadi progresif, dan walaupun diberi 
perawatan yang optimal banyak pasień menjadi lebih parah, epilepsi memburuk, 
pengiihatan menghilang, kelumpuhan fokal niemburuk dan demensia. 


Neurofibromatosis (Penyakit von Recklinghausen) 

Neurofibromatosis adalah suatu degenerasi neuroektodermal ditandai oleh per- 
tumbuhan lokal berlcbihan dari unsur mesoderm dan ektoderm di kulit dan sistem 
5 araf. Prevalens neurofibromatosis ialah 30^10 per 100.000 penduduk, dan ditu- 
runkan secara otosomnl. 

Manifestasi Klinis 

Ada 2 jenis neurofibromatosis, yaitu jenis perifer (yang lebih sering ditemukan) dan 
jenis sentral. Bentuk perifer di tandai oleh bercak kopi susu (cafc-au-lait) yang multi- 
pel dan neurofibromatosis subkutan, dan dapat disertai neurofibromata yang le- 
taknya lebih dałam. 

Bercak cafe-au-lait bcrwarna coklat, jumlahnya lebih dari lima dan biasanya ber- 
lokasi di badan. Bercak ini dałam jumłah sedikit dapat di jumpai pada orang nor- 
mal, namun bila terdapat lebih dari 6 bercak, dengan ukuran lebih dan 1,5 cm 
diameternya, merupakan hal yang patognomonik untuk neurofibromatosis. 
Neurofibroma di kulit dan subkutan sering baru terlihat pada akhir masa anak- 
anak atau masa remaja. Ini mungkin berasal dari sel Schwann dari saraf perifer. Tu- 
mor kutan biasanya multipel, berupa masa yang lembek dan bertangkai (molluscum 
fibrosum). Tumor subkutan biasanya teraba seperti bentul yang lembek melekat 
pada saraf perifer. Tumor kutan yang bertangkai tersebar di badan, kepala dan ek- 
stremitas. Tumor yang dapat dipalpasi pada saraf perifer dapat menekan pleksus 
brakial, pleksus łumbosakral, saraf tępi, akar saraf spinał dan menyebabkan rasa 
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nyeri dan kelumpuhan. Neurofibroma yang berada di akar saraf spinał dapat me- 
Iuas melalui foramen intervertebra dan sampai menekan medula spinalis. 

Bentuk sentral neurofibromatosis dapat berupa neurilemoma pada saraf otak 
VIII, atau dapat saraf otak Iainnya. Tumor dapat bilateral atau multipel dan terda- 
pat tanda neurofibromatosis di kutan. Degenerasi sarkoma pada satu atau Iebih 
neurofibroma dapat terjadi pada sekitar 10% pasień, tapi jarang pada anak. 

Diagnosis 

Diagnosis dapat ditegakkan melalui biopsi tumor di subkutan. Pemeriksaan MR1 . 
atau CT-scan dapat menunjukkan neurilemoma. Pemeriksaan dengan slit lamp da¬ 
pat menunjukkan bentuk lisch (hamartoma iris berpigmen) yang ditemukan pada 
sebagian besar pasień neurofibromatosis. Foto rontgen toraks dan abdomen dapat 
mengungkapkan neurofibroma di mediastinum atau retroperitoneum. Pemeriksaan 
riwayat keluarga penting, untuk menentukan apakah penyakit terjadi karena ketu- 
runan dominan atau oleh mutasi baru. Keluarga harus diberi tahu bahwa pasień 
neurofibromatosis kemungkinan untuk mewariskan kepada keturunan ialah 50%. 

Pengobatan dan Prognosis 

Sebagian besar pasień neurofibromatosis tidak menderita komplikasi yang berat. 
Neurofibroma yang mengakibatkan komprcsi pada saraf perifer atau pada medula 
spinalis membutuhkan tindakan bedah untuk dibuang. Biasanya pengangkatan ti¬ 
dak .komplet dan gejala dapat kambuh bertahun kemudian. Pengobatan 
neuriiemoma di saraf akustikjuga perlu pembedahan: 


Ataksia Telangiektasia (Sindrom Louis-Bar) 

Sindrom yang herediter ini ditandai oleh ataksia serebral yang progresif, telangiek- 
tnsia okulo-kutaneus dan tingginya frekuensi infeksi sinus dan paru. 

Kelainan ini diturunkan secara resesif otosomal, dan gennya di lokalisasi di kromo- 
som 11. Ini merupakan penyakit multisistem yang kompleks dengan defek pada 
imunitas humoral dan selular, dan abnormalitas dan sistem genitourinaria, en- 
dokrin, hematologik, hepatik dan saraf. 

Manifestasi Klinie... 

Pada masa anak telah terlihat gangguan neurologis berupa ataksia serebral yang 
menggangu berjalan. Sering dikemukakan anak tidak cekatan. Ataksia yang pro¬ 
gresif ini kemudian disertai tremor, hipotonia dan disartria. Telangiektasia mulai 
antara usia 3-6 tahun biasanya di konjungtiva mata, kemudian melibatkan muka, 
telinga dan lipatan fleksor lengan. 
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Pada pasień terdapat defisiensi imunołogis, mereka scring mengalami infeksi si¬ 
nus dan paru berulang. Bronkitis kronik dan bronkicktasia. Sebagian terbesar anak 
menunjukan retardasi mental, biasanya ringan. Risiko terhadap tumor retikuloen- 
dotel meningkat, termasuk limfoma, limfosarkoma dan penyakit Hodgkin. 


Diagnosis 

Prosedur diagnostik mencakup hal berikut: 

Depresi Ig A dan Ig E didalam serum. 

1. Ini menunjukkan perubahan sistem imun normal dengan peningkatan keren ta- 
nan infeksi. 

2. Tingkat alfa feto protein dałam serum. Kadar alfa feto protein didalam serum 
meningkat, menandakan gangguan fungsi hepar. Peningkatan ini di jumpai 
pada sekitar 95% pasień. Antigen karsinoembrionik juga dijumpai pada hampir 
semua pasień ataksia telangiektasia. 

3. Foto rontgen tengkorak menunjukkan sinuisitis kronik. Foto rontgen paru 
menunjukkan pneumonia, brinkitis dan bronkicktasia 

4. Pemeriksaan CT-scan kepala menunjukkan atrofi serebelar pada anak yang lebih 
tua atau remaja. 

Pengobatan 

Tidak ada pengobatan khusus untuk menghalangi memburuknya kelainan neurolo- 
gis pada ataksia-telangiektasia. Sinusitis dan infeksi paru dapat dicegah dengan an- 
tibiotik dan pemberian gamma-globulin. Penyebab kematian yang paling sering 
ilah infeksi paru, disusul oleh keganasan. 
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Asfiksia dan Trauma PerinataJ 


Taslim S. Soetomenggolo, Sojyan Ismael 


Asfiksia Perinatal 


Pendahuluan 

Ranyak definisi untuk istilah perinatal, tetapi di dałam bab ini akan dibatasi, yang 
dimnksud masa perinatal ialah waktu sejak saat masuk masa persalinan sanipai 1 
minggu setelah kelahiran. Asfiksia adalah keadaan yang d.isebabkan oleh karena 
otak mengalami hipoksia iskemia dan hiperkarbia, selanjutnya dapat menyebabkan 
terjadinya edema otak dan bermacam-macam gangguan sirkulasi, secara klinis di- 
tandai dengan skór Apgar rendah dan asidosis. Hipoksia janin atau neonatus, 
hiperkapnia, curah jantung berkurang dan asidosis metabolik dapat terjadi karena 
faktor janin, plasenta atau ibu. 

Akibat asfiksia akan terjadi pelepasan katekolamin (terutama norepinefrin) dari 
kelenjar adrenal, hipertensi sejenak dan takikardia diikuti oleh bradikardia dan ren- 
jatan, campuran asidosis respiratorik dan metabolik, dan hipoksemia. Asfiksia berat 
atau lama akan berakibat pada banyak organ vital antara lain susunan saraf pusat 
akan mengalami ensefalopti hipoksik-iskemik, kejang, hipotonia dan hipertonia. 
Mengenai ensefalopati hipoksik-iskemik akan dibahas belakangan. Patogenesis ter- 
jadinya kelainan pada susunan saraf pusat dapat dilihat pada Gambar 12-1. 


Ensefalopati Hipoksik-iskemik 

Ensefalopati hipoksik-iskemik adalah terminologi yang digunakan untuk meng- 
gambarkan kelainan neuropatologis dan klinis yang diperkirakan terjadi pada bayi 
baru Iahir akibat asfiksia yang terjadi intrapartum atau masa neonatał. Ensefalopati 
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Gambar 12-1. Hubungan antara asfiksia perinatal dan kelainan otak. 
(Dikutip dengan modifikasi dari Volpe, 1995) 


hipoksik-iskemik merupakan kelainan paling utama sebagai penyebab gangguan 
neuroiogis pada bayi baru lahir di samping perdarahan periventrikuiar-intraven- 
trikular yang menyebabkan kelainan neuroiogis terutama pada bayi kurang bulan. 

Kelainan neuroiogis yang dapat ditimbulkan akibat ensefalopati hipoksik- 
iskemik ialah gangguan saraf yang tidak progresif seperti retardasi mental ntau 
gangguan intelegensi, kejang, gangguan perkembangan psikomotor dan kelompok 
kelainan motor yang termasuk di dałam palsi serebral. Semua gangguan tersnbut 
terdapat pada 10% anak cli negara maju, ensefalopati hipoksik-iskemik menduduki 
peringkat paling tinggi di antara penyebab kelainan-kelainan tersebut. 


Perubahan Biokimia pada Ensefalopati Hipoksik-iskemik 

Gangguan utama terhadap sel di dałam susunan saraf pusat (SSP) akibat ensefalo¬ 
pati hipoksik-iskemik adalah terdapatnya defisit suplai oksigen yang disebabkan 
oleh 2 hal yakni: 
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1. Hipoksemia yang berarti berkurangnya saturasi oksigen di dałam darah. 

2. Iskemia yang berarti berkurangnya perfusi darah ke dałam seł SSP walaupun 

saturasi oksigen mungkin masih memadai. 

Kedua hal tersebut disebabkan oleh .asfiksia yang merupakan gangguan dari 
pertukaran gas respiratorik yakni 0 2 dan CO z di dałam darah. Sumber energi otak 
adalah oksigen dan głukose. Glukose diambił dari darah dengan cepat oleh sel saraf 
di dałam otak tanpa memerlukan energi. Głukose akan dirubah menjadi glukose 6 
fosfat oleh enzim heksokinase, untuk kemudian mengalami: 

1. Głikolisis sebagai sumber pembentukan energi 

2. Sintesis glikogen 

3. Pembentukan lemak 

Pada hipoksemia terjadi proses sebagai berikut: 

1. Glukose yang masuk ke dałam sel otak meningkat 

2. Glikogenolisis meningkat 

3. Głikolisis meningkat 

4. Glukose otak menurun karena pemakaian glukose lebih banyak dibanding- 
kan glukose yang masuk 

5. Pembentukan asam laktat meningkat (dan H‘) karena głikolisis anaerob 
dan gangguan penggunaan piruvat 

6. ATP menurun 

7. Fosforiłase oksidatif menurun 

Pada iskemia terjadi kełainan yang hampir sama dengan hipoksemia, hanya 
karena perfusi darah yang masuk ke dałam sebagian atau seluruh otak menurun, 
glukose yang masuk ke dałam sel otak menurun, dengan akibat kndar głukose di 
dałam sel otak menurun: 

1. Glukose yang masuk ke dałam sel otak menurun 

2. Glikogenolisis meningkat 

3. Głikolisis meningkat 

4. Glukose otak menurun 

5. Pembentukan laktat meningkat menyebabkan asidosis 

6. ATP menurun 

7. No rcflux phenonien 

Pada iskemia terjadi gangguan peredaran darah yang menyebabkan pengelu- 
aran laktat terhambat, terjadi penimbunan asam laktat sehingga pH lebih cepat 
menurun dibandingkan dengan hipoksemia. 

Bila peredaran darah ke dałam otak atau dari otak terhenti untuk beberapa 
menit saja akan terjadi perubahan vaskular yang selanjutnya akan mencegah nor- 
malisasi peredaran darah yang terganggu tersebut. Hal ini disebut sebagai no re/lux 
phenomen, suatu istilah yang ku rang tepat karena sebenarnya keadaan ini reversi- 
bel. Penyebab dari no reflux phenoincti ini diperkirakan oleh karena pembengkakan 
se! glia dan endotel perivaskular, obstruksi intravaskular oleh elemen darah atau 
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konstriksi dari arteri karena kadar K* yang meningkat di dałam darah. Keadaan ini 
akan lebih cepat memperburuk keadaan. 

Gambaran Neuropatologis pada Ensefalopati Hipoksik-lskemik 

Pada orang dewasa gangguan oksigenisasi otak akan menyebabkan edema intrase- 
lular (sitotoksik), namun pada percobaan binatang pada neonatus terlihat adanya 
ketahanan dari sel otak yang bclum scmpuma (imatur) dałam terjadinya edema sel 
akibnt hipoksemia ałau iskemia. 

Kriteria neuropatologis dari edema otak adałah mendatarnya girus, bertambah- 
nya lekukan unkus, dan permulaan herniasi serebelum yang terlihat sebagai pe- 
rubahan bentuk menjadi seperti kerucut. Penyelidikan nekropsi pada bayi baru 
lahir yang meninggal karena asfiksia, menunjukkan bahwa edema otak jarang dite- 
muknn pada bayi dengan masa kehnmilan kurang dari 36 minggu. Keadaan ini da- 
pat diterangkan sebagai berikut: proliferasi sel głia terjadi terutamn mulai pada 
trimester 111 masa kehamilan hingga pnsca-natai, dan głia ini merupakan jaringan 
utama untuk terjadinya edema pada ensefalopati hipoksik-iskemik. Jadi edema 
screbri sendiri sebenarnya bukan suatu gambaran yang utama dari ensefalopati 
hipoksik-iskemik pada bayi baru lahir. edema lebih sering terlihat pada bayi cukup 
bulan. 

Pada percobaan binatang didapatkan bahwa asfiksia intrauterin parsial dengan 
hipoksemia meninibulkan hiperkapnia, asidosis dan .hipoksia. Urutan kejadian 
yang terjadi pada asfiksia digambarkan pada gambar berikut (Gambar 12*2). 

Hiperkapnia, hipoksemia dan asidosis menyebabkan hilangnya autoregulasi 
vaskular dengan akibnt peredaran darah ke otak menurun. Di sini nekrosis otak di- 
ikuti dengan edema otak. Keternngnn alternatif percobaan pada nionyet tersebut 
dnpat juga diterangkan sebagai berikut (Gambar 12-3). Hiperkapnia, hipoksemia 
dan asidosis menyebabkan hilangnya autoregulasi vaskular dengan akibat pereda¬ 
ran darah ke otak menurun. Di sini nekrosis otak diikuti dengan edema otak. 

Kelainan Neuropatologis akibat Ensefalopati Hipoksik-lskemik 

Kelainan neuropatologis akibat ensefalopati hipoksik-iskemik tergantung dari: 

1. Distribusi vaskular$SP 

2. Masa gestasi waktu terjadi gangguan 

Bentuk kelainan neuropatologis yang mungkin terdapat adalah: 

1. Nekrosis neuron selekt i f 

2. Pada bayi cukup bulan akan terjadi status ntarmoratus dan watershed i ufa ret 
(kerusakan otak parnsagital) 

3. Pada bayi kurang bulan: leukomalasia periventrikular 

4. Nekrosis tokal/multifokal akibat iskemia akan menyebabkan terjadinya 
porensefali. hidransefałi dan cnsefnlomałasia multikistik 
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Gambar 12-2. Urutan kejadian pada asfiksia intrauterin. (Dikutip dengan modi- 
fikasi dari Volpe, 1995). 
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Gambar 12-3.Urutan kejadian pada asfiksia intrauterin. (Dikutip dengan modifi- 
kasi dari Vo!pe 1995). 
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Nekrosis Neuron Selektif 

Yang paiing umum terjadi akibat ensefalopati hipoksik-iskemik. Pada keadaan ini 
terjadi nekrosis neuron secara khas dan tersebar Iuas. Nekrosis neuron selektif ini 
sering terjadi bersama-sama ketiga kelainan lainnya. Nekrosis neuron terjadi pada 
diensefalon, ganglia basal, korteks serebri dan batang otak. Melihat predileksi 
kelainan yang tersebar tidak mengikuti jalannya peredaran darah, diperkirakan 
penyebab utama adalah hipoksemia disertai gangguan metabołik yang menyertai- 
nya dan bukan iskemia. 


Status Marmoratus 

Lesi terutama mengenai ganglia basal, terdapat terutama pada bayi cukup bulan, 
hnnya 5% ditemukan pada bayi baru lahir kurang bulan. Gangguan neurologis 
baru nyata setelah tahun pertama kelahiran walaupun sebenarnya kerusakan telah 
terjadi pada masa perinatal. Gambaran neuropatologis yang khas ialah hilangnya 
scl neuron, gliosis dan hipermielinisasi. Kelainan ini telah terlihat pada usia sekitar 
8 bulan sesudah lahir. 

Hipermielinisasi merupakan gambaran khas dari kelainan ini, berupa penamba- 
han sel sarat yang telah termiclmisasi dengan distribusi terutama pada nukleus 
kaudatus dan putamen. Penambahan serabut bermielin ini memberikan gambaran 
seperti marmer pada ganglia basal sehingga disebut sebagai status marmoratus. Ba- 
gaimana patogenesis status marmoratus dan mengapa terdapat predileksi 
kerusakan pada ganglia basal dan talamus belum jelas, kemungkinan pemegang 
peranan ialah cnmpuran hipoksemia dan iskemia dengan gangguan metabołik yang 
menyertainya. 


Watershed Infarct 

Lesi dari korteks masa kelabu dan subkortikai dengan distribusi yang khas yakni 
pada daerah pnrasagital, superomcdial dan konveksitas dari serebrum. Biasanya 
lesi bilateral dan simetris, bisa juga satu hemisfer lebih terkena dibandingkan 
hemisfer lainnya. Baginn posterior dari serebrum lebih banyak terkena dibanding¬ 
kan dengan bagian anterior, bagian serebrum lain yang paiing sering terkena ialah 
daerah parietooksipital. 

Gambaran patologis terlihat sebagai nekrosis jaringan kelabu dan putih teru¬ 
tama mengenai sel neuron. Umumnya non hemoragik tetapi dapat juga hemoragik. 
Penyebab utama dari kelainan pnrasagital ini ialah gangguan perfusi atau iskemia 
dari daerah perbatasnn ujung arteri-arteri dari cabang arteri serebri anterior, media 
dan posterior (lihat Gambar 12-4). 
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Gambar 12-4. Lesi parasagital pada Watershed infarct (Dikutip dengan modifi 
kasi dari Volpe. 1995). 


Bagian perbatasan ini merupakan daerah yang paling pęka terhadap penurunan 
tckanan perfusi ke dałam jaringan otak. Keadaan ini dapat diumpamakan sebagai 
sistem irigasi sawah dari sumber utama misalnya pompa, daerah sawah yang terle- 
tak paling jauh dari sumber pompa akan mengalami akibat yang pertama bila 
pompa berhenti bekerja. Asfiksia dapat menyebabkan peredaran darah ke otak 
menurun karena kerusakan autoregulasi (Gambar 12-2). 


Leukomalasia Periventrikular 

Leukomalasia periventrikular ialah nekrosis massa kelabu otak dengan distribusi 
yang khas pada sudut eksternal ventrikel lateralis terutama sentrum semiovaIe, ra- 
diasi optik dan akustdk. 

Lesi ini ditemukan pada autopsi bayi-bayi kurang bulan yang sempat hidup be- 
berapa hari sesudah mengalami asfiksia, dan bayi kurang bulan yang mengalami 
gangguan kardiorespiratorik. Penyebab keadaan ini mungkin akibat berkurangnya 
perfusi serebral akibat fungsi jantung yang kurang baik. Pada bayi kurang bulan 
karena organisasi pembuluh darah otak belum sempuma, kelainan akibat iskemia 
terjadi pada daerah yang dapat dikatakan kurang vaskular yakni pada perbatasan 
antara arteri koroidalis dan arteri parenkim otak yang berasal dari korteks serebri, 
yang terletak lateral dari ventrikel lateralis, 3-10 mm dari dinding ventrikei lateralis 
(Gambar 12-5). 
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Gambar 12-5. Leukomalasia periventrikular (Dikutip dengan modifikasi dari 
Volpe 1995) 


Mengapa iskemia pada bayi kurang bulan tidak menyebabkan watershed infarct 
seperti pada bayi cukup bulan dapat diterangkan sebagai berikut: Pada bayi 
kurang bulan masih terdapat anastomosis-anastomosis arteri-arteri meningeal yang 
berasal dari arteri serebri anterior, media dan posterior yang hanya terdapat pada 
janin, dan akan menghiiang kemudian bila bayi telah mencapai masa kehamilan le- 
bih dari 36 minggu. Leukomalasia periventrikular ini terdapat Iebih banyak lagi 
pada bayi kurang bulan yang mengalami infeksi sebagai penyerta, pengaruh faktor 
infeksi terhadap terjadinya kelainan ini belum jelas benar. 

Akibat Iebih lanjut dari kelainan ini tergantung dari besarnya lesi awal. Pada in- 
fark yang luas terjadi pengurangan mielin, terlihat sebagai pembesaran ventrikel, 
kadang-kadang terjadi kavitas yang Iebih besar. 

Nekrosis Fokal/Multifokal Jaringan Otak Akibat Iskemia 

Dałam kategori termasuk nekrosis otak yang relatif luas dan terjadi pada daerah 
yang diperdarahi oleh pembuiuh darah besar. Lebih kurang separuhnya meru- 
pakan gangguan dari arteri serebri media. Dengan makin tuanya masa kehamilan 
makin banyak ditemukan kelainan ini. 

Jenis kelainan yang dapat ditemukan adalah porensefali berupa kavitas tunggal 
unilateral pada hemisfer otak yang bisa berhubungan atau tidak berhubungan 
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dengan ventrikel. Hidransefali berupa lesi masif bilateral yang terlihat sebagai kąn- 
tung berisi cairan. Ensefalomalasia multikistik berupa kavitas multipel di dałam jar- 
ingan otak, bilateral. Ketiga kelainan di atas tidak hanya terdapat pada iskemia/ 
hipoksemia, tetapi terdapat juga pada bayi baru lahir yang menderita infeksi, 
trauma akibat kelahiran yang sulit dan sebagainya. 


Penangggulangan Ensefalopati Hipoksik-lskemik 

Bayi baru lahir dengan kelainan ini juga mengalami gangguan dari sistem perna- 
pasan, kardiovaskular, hepar, fungsi ginjal dan sebagainya sehingga penangguian- 
gannya memerlukan pendekatan multisistem. 

Pencegahan 

Sebagian besar mengalami ensefalopati ini di dałam uterus, sehingga pencegahan 
terjadinya asfiksia intrauterin merupakan faktor terpenting. 

Penanggulangan Penunjang 

Mengusahakan suhu, ventilasi, perfusi dan metabolisme yang adekuat. Dijaga jan- 
gan terdapat kekurangan oksigen, percobaan binatang menunjukkan bayi yang 
mengalami kekurangan oksigen akan pęka terhadap serangan yang kedua. Peman- 
tauan gas darah sebaiknya dilakukan bcrulang-ulang. 

Hiperkapnia dapat menyebabkan gangguan metabolisme dan vaskular; pCO ; 
yang meningkat pada ensefalopati hipoksik-iskemik dapat menyebabkan CO, jarin- 
gan meningkat sehingga memperberat asidosis sel otak. Peningkatan pCO, dapat 
menyebabkan vasodilatasi pembuluh darah otak terutama pada daerah yang tidak 
mengalami kerusakan (jaringan sehat). Terjadi iskemia relatif dari jaringan yang 
mengalami kerusakan karena darah akan lebih banyak berada di jaringan yang se¬ 
hat (intrncrmiial steal). Akibat lain dari pCO : yang meninggi ialah hemoragi pada 
daerah yang sehat karena pecahnya pembuluh darah kapiler kecil-kecil. 

Hal lain yang perlu diperhatikan ialah perfusi darah ke dałam otak; tekanan da¬ 
rah yang cukup untuk perfusi arterial ke dałam otak pada bayi baru lahir adalah 
65-70 mmHg sistolik (untuk bayi kurang bulan 40-45 mm Hg). Hal sebaliknya juga 
tidak baik, perfusi yang terlalu tinggi pada bayi cukup bulan akan menyebabkan 
pecahnya pembuluh darah kapiler pada jaringan yang mengalami kerusakan, se- 
dangkan pada bayi kurang bulan kapiler yang mudah pecah terletak di matriks 
germinal dengan akibat perdarahan peri/intxaventrikular. 

Hal lain yang mempengaruhi perfusi darah ke dałam otak adalah Na- 
bikarbonat, pemberian Na-bikarbonat pada bayi asfiksia menyebabkan penurunan 
darah yang mengalir ke dałam otak sebesar kira-kira 50% dałam waktu beberapa 
menit saja. Pemberian glukose masih merupakan kontroversi di dałam kepus- 
takaan. Pada percobaan binatang monyet, pemberian glukose sebelum terjadinya 
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asfiksia akan menyebabkan akumulasi laktat dengan akibat kerusakan sawar darah 
otak, gangguan autoregulasi, cairan masuk ke dałam sel dan terjadi destruksi jarin- 
gan. Namun mengingat glukose sangat pentdng sebagai sumber energi seł otak, di- 
anjurkan sebaiknya kadar glukose dipertahankan senormal mungkin. 

Penanggulangan Kejang 

Kejang pada ensefalopati hipoksik-iskemik dapat menambah kerusakan jaringan 
otak yang sudah terjadi akibat asfiksia sendiri. Kejang biasanya disertai bertambah- 
nya kecepatan metabolisme otak dengan akibat glukose di dałam otak menurun 
dengan cepat, peningkatan pembentukan asam laktat. Kejang pada bayi baru iahir 
juga biasanya disertai hipoventilasi dan apne yang menyebabkan terjadinya hipok- 
semia dan hiperkapnia. Ditambah lagi kejang pada bayi baru lahir dapat menye¬ 
babkan meningginya tekanan darah arteria! secara tiba-tiba dengan akibat 
perdarahan di daerah yang tcrkena kerusakan atau peri/intraventrikular. 

Penanggulangan kejang dengan fenobarbital terutama dengan dosis tinggi men- 
urut beberapa penulis memberikan beberapa keuntungan di antaranya: 

1. Penurunan kecepatan metabolisme otak 

2. Perbaikan perfusi darah ke dałam jaringan yang tcrkena kerusakan dan 

3. Mencegah dan mengurangi edema otak. 

Volpe menganjurkan pemberian fenobarbital dosis tinggi (10-20 mg/kgBB) se- 
lama 1 atau 2 hari secara intravena, diteruskan dengan dosis biasa 3-ł mg/kgB13 
sedikitnya 1 minggu pada semua bayi yang cukup bulan yang mengalami asfiksia 
berat walaupun bayi belum mengalami kejang. 

Edema Otak 

Penanggulangan edema otak pada bayi baru lahir masih merupakan kontroversi 
pula di dałam kepustakaan. Pembatasan pemberian cairan dapat dilakukan untuk 
mencegah bertambahnya edema bila terlihat adanya tanda tekanan intrakranial 
yang meninggi seperti ubun-ubun menonjol. Glukokortikoid juga belum dapat di- 
buktikan dengan bermakna secara statistik dałam mengurangi edema serebri pada 
bayi baru lahir; bahkan didapat pembuktian yang secara statistik bermakna bahwa 
pemberian glukokortikoid terhadap bayi kurang bulan dapat menyebabkan perda¬ 
rahan intraventrikular. 

Pemberian manitol yang merupakan cairan hipertonik secara teoritis seharusnya 
memberi hasil yang memuaskan melihat sifat edema pada ensefalopati hipoksik- 
iskemik ini ialah sitotoksik, akan tetapi pembuktian yang bermakna secara statistik 
belum pernah dilaporkan. Percobaan binatang menunjukkan bahwa cairan hiper¬ 
tonik dapat menyebabkan perdarahan intrakranial sehingga pemberian pada bayi 
baru lahir juga belum dapat dipertanggung jawabkan, tetapi beberapa percobaan 
menunjukkan bahwa pemberian monital dapat menurunkan tekanan. 
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Pendarahan Periventrikular-lntraventeriku!ar pada Bayi Baru 
Lahir 

Perdarahan periventrikular-intraventrjkular (PPI) pada bayi baru lahir merupakan 
salah satu penyebab kesakitan dan kematian terpenting pada neonatus. Walaupun 
perdarahan periventrikular-intraventrikular umumnya terdapat pada bayi kurang 
bulan, tetapi dapatjuga ditemukan pada bayicukup bulan. 

Dengan kemajuan di bidang obstetri dałam pertolongan persalinan, terlihat pe- 
rubahan spektrum perdarahan intrakranial pada bayi baru lahir. Lesi traumatik 
seperti perdarahan subdural dan perdarahan subaraknoid sangat berkurang. Di 
lain pihak, kemajuan perawatan intensif terhadap bayi baru lahir menyebabkan 
bertambahnya jumlah bayi kurang bulan yang selamat Hal ini menyebabkan angka 
kejadian perdarahan periventrikular-intraventrikular yang merupakan lesi karak- 
teristik untuk bayi kurang bulan meningkat. 

Sebelum tersedia alat canggih seperti ultrasonograf! (USG) dan computerizcd- 
tomography scan (CT-scan), diagnosis perdarahan periventrikular-intraventrikular 
didapat dari autopsi dan gambaran klinis sebelumnya. Pada saat itu dianggap 
bahwa semua perdarahan periventrikular-intraventrikular mempunyai prognosis 
yang sangat burak. 


Angka Kejadian 

Dałam penelitian retrospektif dengan autopsi, angka kejadian perdarahan 
periventrikular-intraventrikular pada bayi lahir hidup yang kemudian meninggnl 
adalah 25-59% yang terutama ditemukan pada bayi kurang bulan, sedang pada 
bayi lahir mati hanya 5%. Pernah dilakukan autopsi terhadap 501 bayi baru lahir 
yang meninggal dan didapatkankan perdarahan intrakranial pada 26% kasus, yang 
merupakan urutan ketiga setelah penyakit membran hialin (35%) dan infeksi (27%). 

Bila ditinjau dari berat badan dan masa kehamilan, angka kejadian tidak jauh 
berbeda. Para peneliti mendapatkan angka kejadian 35-45% pada bayi lahir dengan 
berat badan kurang dari 1500 gram atau masa kehamilan kurang dari 32 minggu. 


Patologi 

Terdapat perbedaan lesi dasar perdarahan periventrikular-intraventrikular antara 
neonatus cukup bulan dan kurang bulan. Pada neonatus cukup bulan biasanya per¬ 
darahan berasal dari pleksus koroid sedang pada neonatus kurang bulan perdara¬ 
han dimulai dari pembuluh darah yang terdapat pada matriks germinał di lapisan 
subependimal 

Matriks germinał subependimal merupakan tempat berproliferasi dari neuron 
dan głia, yang kełak akan bermigrasi pada lapisan korteks serebri otak. Hal ini ter- 
jadi selama bulan ketiga sampai kelima kehidupan fetus. Pada minggu ke-12 
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sampai ke-16 daerah ini semakin berkurang dan hilang setelah mencapai masa ke- 
hamilan yang cukup. Matriks germinał subependimal terletak periventrikular 
antara nukleus kaudatus dan talamus, sejajar atau sedikit posterior dari foramen 
Monro. 

Suplai arterial pada matriks germinał subependimal terutama berasal dari arteri 
serebri anterior melalui arteri Heubner, arteri serebri media terutama melalui 
arteri-arteri striata bagian Iateral sebelah dałam dan arteri karotis internus melalui 
arteri koroid anterior. Di daerah yang banyak mendapatkan suplai darah ini, 
terbentuk jaringan kapiler. Pembuluh darah pada lapisan subependimal ini bersifat 
imatur, sangat halus sehingga mudah pecah. 

Letak perdarahan di dałam matriks mempunyai hubungan dengan umur ges- 
tasi; pada bayi dengan umur gestasi 28-32 minggu letak lesi terdapat pada nukleus 
kaudatus bagian kepala (kaput), sedangkan pada bayi dengan umur gestasi kurang 
dari 28 minggu letak lesi biasanya pada nukleus kaudatus bagian korpus. 

Hampir 80% kasus perdarahan periventrikular akibat pecahnya pembuluh da¬ 
rah di ependim mengisi sistem ventriku!ar. Sumbatan akut karena bekuan darah 
pada foramen Monro atau akuaduktus Sylvii dapat menyebabkan hidrosefalus. Bila 
terjadi bekuan darah pada lapisan subaraknoid lama kelamaan akan terjadi 
araknoiditis obliteratif dan meluas ke parenkim otak dan disusui dengan pemben- 
tukan kista porensefalik. Pada bayi cukup bulan, walaupun perdarahan intraven- 
trikular umumnya berasal dari pleksus koroid, namun dapat terjadi perdarahan di 
nukleus kaudatus dan talamus yang merupakan sisa matriks germinał. 

Patogenesis 

Berdasarkan penelitian neuroanatomik dibuat hipotesis, bahwa gangguan fisiologis 
sirkulasi serebral pada jaringan kapiler matriks germinał yang imatur dapat 
mencetuskan perdarahan. Perdarahan periventrikular-intraventrikular disebabkan 
berbagai faktor intravaskular, vaskular dan ekstravaskular. Pada bayi prematur, 
apabila disertai asfiksia, lesi dapat ditimbulkan oleh kombinasi dari ketiga faktor 
tersebut. 

Faktor-faktor intravaskular yang menyebabkan perdarahan periventiikułar- 
intraventrikular adalah: 

• Aliran darah ke otak yang berfluktuasi: pada sindrom distres pernapasan. 

• Meningkatnya aliran darah ke otak: pada hipertensi sistemik ekspansi vol- 
ume darah yang cepat dan hiperkarbia. 

• Peninggian tekanan vena serebral: pada saat persalinan, kesulitan persalinan 
pervaginam, asfiksia dan gangguan pernapasan. 

• Penurunan aliran darah ke otak pada hipotensi sistemik. 

• Gangguan trombosit dan koagulasi. 

Pada bayi prematur yang menderita asfiksia dan mendapat ventilasi ternyata 
terdapat 2 macam bentuk kecepatan aliran darah otak, yaitu bentuk yang stabil dan 
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berfluktuasi. Pada keadaan yang stabil ternyata gelombang tekanan sistolik dan 
diastolik sama, sedang pada keadaan berfluktuasi, gelombang tekanan sistolik dan 
diastolik berubah terus. Hal ini menyokong bahwa terjadinya perdarahan pada 
matriks germinal bersamaan dengan adanya aliran darah yang berfluktuasi dengan 
tekanan sistolik dan diastolik yang maslh turun. Penanganan bayi asfiksia hendak- 
lah berhati-hati supaya tekanan darah tidak naik dan aliran darah tidak berfluk¬ 
tuasi yang dapat mengakibatkan perdarahan. 

Pada penelitian telah dibuktikan adanya hubungan antara aliran darah yang 
berfluktuasi dengan perdarahan intraventrikular, yaitu dari 23 pasień yang menun- 
jukkan aliran darah yang berfluktuasi ternyata 21 pasień menderita perdarahan in- 
txaventrikular dan 2 pasień tidak menderita perdarahan, sedangkan pada aliran 
darah yang stabil terdapat 7 pasień dengan perdarahan intraventrikular dan 27 
pasień tidak mengalami perdarahan. Meningkatnya aliran darah otak pada bayi 
prematur yang mengalami asfiksia dapat terjadi pada saat tekanan darah mening- 
kat dan bila terjadi kegagalan sistem autoregulasi maka terjadilah perdarahan. Bila 
voIume darah bertambah dengan cepat misalnya pada pemberian transfusi darah 
atau cairan hiperosmolar, terjadi hal yang sama karena ekspansi voIume darah 
menyebabkan kenaikan aliran darah otak dan tekanan pembuluh darah subependi* 
mai. Hiperkarbia dan asidosis metabolik juga berperan dałam patogenesis terjadi- 
nya perdarahan periventrikular terutama pada beberapa hari pascalahir melalui 
efek vasodilatasi. 

Pada saat persalinan pervaginam terjadi deformasi tulang tengkorak terutama 
tulang parietalyang besarnya tergantung pada tekanan intrauterin, lama persalinan 
dan presentasi janin. Deformasi tulang tengkorak menyebabkan obstruksi sinus- 
sinus venosus besar dan meninggikan tekanan vena serebral dan dapat menyebab¬ 
kan perdarahan intraventrikular. 

Pada penurunan aliran darah otak seperti pada hipotensi sistemik, dapat terjadi 
kerusakan di kapiler matriks yang kemudian pecah setelah re-ekspansi volume. 
Masih terdapat kontroversi mengenai koagułopatia sebagai etiologi p>erdarahan Ln- 
trakranial. Pada penelitian terdapat hubungan bermakna antara beratnya perdara¬ 
han intraventrikular dan derajat kelainan hemostasis. Namun koagułopatia itu 
sendiri bukan merupakan penyebab perdarahan. Penurunan kadar fibrinogen dan 
trombosit setelah terjadi perdarahan periventrikular-intraventrikular diduga akibat 
koagulasi konsumtif. 

Faktor-faktor vaskular yang menyebabkan perdarahan periventrikular-intraven- 
trikular adalah: 

• Integritas kapiler yang tipis 

• Kapiler matriks sangat pęka terhadap lesi hipoksik-iskemik karena mefcabo- 
łisme sel endotel otak sangat akdf dan bergantung pada proses metabolisme 
oksidadf 

Faktor-faktor ekstravaskular yang menyebabkan perdarahan periventrikular- 
intraventrikular adalah: 
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• Defisiensi jaringan penunjang vaskular 

® Aktivitas fibrinolitik 

• Tekanan jaringan ekstravaskular menurun 

Ruangan yang mengelilingi kapiler-kapiler matriks germinal merupakan daerah 
bersifat gełatin, imatur, sangat halus hingga mudah pecah dan terjadi perdarahan. 
Di samping itu daerah periventrikular otak bayi prematur mengandung banyak ak- 
tivitas fibrinolitik yang belum jelas sumbemya. Pada bayi prematur terjadi penu- 
runan tekanan jaringan ekstravaskular pada dua hari pertama pascalahir, hal ini 
disebabkan karena penurunan tekanan intrakranial dan ukuran kepala pascalahir. 
Diduga penurunan Lni menyebabkan kenaikan perbedaan tekanan intra dan ek- 
stravaskular dan terjadi robekan kapiler. 

Tiap-tiap kasus mempunyai faktor patogenetik utama yang berbeda dan tergan- 
tung pada keadaan klinisnya (Gambar 12-6). Pada bayi cukup bulan dasar patoge¬ 
netik perdarahan periventrikular-intraventrikular ialah trauma dan lesi 
hipoksik-iskemik perinatal. Kegagalan autoregulasi vaskular serebral yang ierjadi 
pada asfiksia mengakibatkan aliran darah ke pleksus koroid meningkat disusul 
dengan peninggian tekanan darah arteri dan menyebabkan pecahnya kapiler di 
tempat tersebut. Hubungan spesifik antara trauma dan terjadinya perdarahan in- 
traventrikular belum jelas, diduga akibat peninggian fisiologis tekanan vena atau 
arteri atau peninggian aliran darah otak secara tiba-tiba. 


Bayi prematur dengan sindrom distres pemapasan dan 
mendapat ventilasi 
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Gambar 12-6. Interaksi faktor-faktor patogenetik utama pada perdarahan 
periventrikular-intraventrikular pasca-asfiksia perinatal. (Dikutip dengan modifikasi 
dari Volpe, 1995). 
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Etiologi 

Penyebab yang pasti perdarahan periventrikular-intraventrikular sampai saat ini 
belum diketahui, meskipun bebe rapa faktor yang berhubungan telah diidentifikasi 
pada autopsi. Faktor yang diperkirakan menyertai terjadinya perdarahan periven- 
trikular-intraventrikular adalah trauma kelahiran, hipematremia, asfiksia, hiperos- 
molaritas, asidosis, sindrom distres pemapasan, pemberian bikarbonat yang berle- 
bihan, hipotermia dan hipotensi. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis perdarahan periventrikular-intraventrikular pada bayi prematur 
bervariasi antara tanpa gejala sampai kelainan neurologis yang berat Secara garis 
besar terdapat 3 dasar sindrom klinis pada perdarahan periventrikular- 
intraventrikular, yaitu deteriorisasi katastrofik, sindrom saltatori dan sindrom 
tanpa gambaran klinis. 

Deteriorisasi Katastrofik 

Deteriorisasi katastrofik jarang di jumpai. Terjadi pada perdarahan yang hebat dan 
memberikan gambaran klinis yang paiing buruk. Gejala timbul dałam waktu be- 
berapa menit sampai beberapa jam berupa: 

• gangguan respirasi (aritmia, hipoventilasi dan apne) 

• kejang tonik umum 

• pupil yang terfiksasi 

• kuadriparesis flaksid 

• deserebrasi 

• stupor atau koma yang dałam 

Sindrom neurologis yang khas ini disertai dengan gambaran lain seperti ubun- 
ubun besar yang membonjol, penurunan hematokrit, hipotensi, bradikardia, gang¬ 
guan suhu tubuh, asidosis metabolik, gangguan homeostasis glukose dan air, ter- 
masuk gangguan sekresi hormon anti diuretik dan diabetes insipidus. Manifestasi 
neurologis ini terjadi karena gangguan aliran darah pada diensefalon, batang otak, 
pons dan medula. Dapat terjadi hidrosefalus akut dengan peninggian tekanan 
intrakranial. 

Sindrom Saltatori 

Sindrom saltatori łebih sering dijumpai dan biasanya terjadi pada bayi dengan per¬ 
darahan yang kecil. Manifestasi timbul dałam beberapa jam sampai beberapa hari 
berupa penurunan kesadaran, kurang aktif, hipotonia, kelainan sudut poplifceal, pe- 
rubahan posisi d£n pergerakan bola mata (deviasi, fiksasi vertikal dan horizontal) 
disertai dengan gangguan respirasL 
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Sindrom tanpa Gambaran KJinłs 

Keadaan ini sering dijumpai, tanda neurologis sangat samar sehingga suiit dide- 
teksi. Hanya 50% kasus di antara bayi berumur kurang dari 1 minggu dapat 
diperkirakan diagnosisnya berdasarkan gambaran klinis sebelum dibuktikan den- 
gan CT-scan. Pemeriksaan sederhana yang cukup baik adalah pemeriksaan hema¬ 
tokrit. Penunman hematokrit yang tak jelas penyebabnya atau nilai hematokrit 
yang tetap rendah pasca-transfusi, dapat merupakan petunjuk adanya perdarahan. 

Pada bayi cukup bulan, gambaran klinis yang timbul bervariasi mulai dari asim- 
tomatik sampai katastrofik. Pada bayi yang mengalami trauma atau asfiksia, bi- 
asanya kelainan timbul pada hari pertama atau kedua pascalahir, sedangkan pada 
bayi dengan penyebab yang tidak jelas, kelainan neurologis timbul lebih lambat. 


Diagnosis Perdarahan Penventrikular-lntraventrikular 

Diagnosis perdarahan periventrikular-intraventrikular ditegakkan atas dasar gam¬ 
baran klinis, pemeriksaan penunjang yang terdiri dari pemeriksaan pungsi lumbal, 
darah, elektroenfalografi (EEG), ultrasonograf i (USG), computeńzed tomography seans 
(CT-scatt) dan tomografi emisi positron. 

Manifestasi Klinis 

Pada bayi prematur, di samping gambaran klinis yang telah diterangkan di atas, 
kelainan neurologis yang timbul pada perdarahan intraventrikular adalah: 

• Penurunan tonus, ditemukan 40% pada bayi dengan masa kehamilan kurang 
dari 31 minggu dan 82% pada bayi dengan masa kehamilan 32-35 minggu 

• Kelainan sudut popliteal, terdapat pada 90% bayi dengan masa kehamilan 
<31 minggu dan 73% pada bayi dengan masa kehamilan 32-35 minggu 

• Motilitas buruk ditemukan pada 60% bayi dengan masa kehamilan <31 
minggu 

• Nistagmus ditemukan pada 94% bayi dengan masa kehamilan kurang dari 
31 minggu dan 100% bayi dengan masa kehamilan 32-35 minggu 

• Kejang terdapat pada 15% bayi dengan masa kehamilan kurang dari 31 
minggu dan 27% bayi dengan masa kehamilan 32-35 minggu 

• Pada bayi cukup bulan biasanya terdapat riwayat komplikasi intrapartum 
misalnya trauma, pasca-pemberian cairan hipertonik secara cepat teru tama 
natrium bikarbonat dan asfiksia. Manifestasi neurologis yang paling umum 
dijumpai adalah kejang. Kejang dapat bersifat fokal, multi-fokal atau bersifat 
umum. Di samping itu terdapat manifestasi lain berupa apne, sianosis, le¬ 
targi, jitteriness, mudah terangsang, muntah, ubun-ubun besar membonjol, 
tangis yang melengking, melirik ke suatu arah terus menerus atau kelumpu- 
han N.VII unilaterał tipe sentral. Kelainan neurologis lain yaitu: perubahan 
tonus, kelainan sudut popliteal, nistagmus dan fiksasi mata dapat dijumpai 
pada bayi cukup bulan 
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Pungsi Lumbal 

Pada pungsi lumbal, cairan serebrospinal berwarna xantokrom, tekanan meninggi, 
kadar protein meninggi dan kadar glukose menurun. Terdapat hubungan antara 
derajat peningkatan protein dałam cairan serebrospinal dengan beratnya perdara- 
han. Tidak setiap bayi dengan perdarahan periventrikular-intraventriku!ar ditemu- 
kan darah pada pungsi lumbal, namun masLh tetap dianjurkan pemeriksaan cairan 
serebrospinal secara rutin pada setiap neonatus kurang bulan yang lahir dicurigai 
menderita perdarahan untuk mendeteksi adanya perdarahan intrakranial. 

Pemeriksaan Darah 

Pada pemeriksaan darah didapat penurunan hematokrit pada 68% kasus dengan 
perdarahan intraventrikular dan 28% kasus tanpa perdarahan. Peninggian trom- 
bosit terjadi akibat hiperaktivitas sumsum tulang setelah terjadi episode perdara¬ 
han. Kadang-kadang terdapat hiperviskositas, yang mungkin merupakan faktor 
etiologik perdarahan intrakranial. Pemanjangan masa protrombin, masa trom- 
boplastin parsial dan trombosito-penia terjadi karena proses disscminatcd intrauascu- 
lar coagulalion. Hipematremia ditemukan pada 81% kasus. 

Pemeriksaan Elektroensefalografi (EEG) 

Didapatkan tanda yang sangat khas untuk perdarahan intraventrikular pada bayi 
prematur berupa gelombang tajam rolandik. Namun tanda ini tidak sensitif dan ti¬ 
dak merupakan tanda yang bermakna untuk prognosis. 

Pemeriksaan Ultrasonograf! (USG) 

Pemeriksaan ini mempunyai nilai diagnostik yang tinggi, tidak invasif, aman bagi 
bayi dan relatif murah. Alat ini dapat mengidentifikasi adanya perdarahan periven- 
trikular-intraventrikular, hidrosefalus pasca-perdarahan dan berbagai kelainan di 
fosa posterior. USG digunakan pula untuk menentukan saat timbulnya perdarahan, 
memantau perubahan yang terjadi, dan meramalkan akibat perdarahan pada masa 
akut. Dibanding dengan hasil autopsi, ketepatan diagnostik USG adalah 85-97%. 

Adanya darah dałam matriks germinal tampak dałam potongan koronal dan da¬ 
rah dałam ventrikeł tampak dałam potongan parasagital. Hampir 50% perdarahan 
terjadi pada umur 24 jam pertama, 25% pada hari kedua dan 15% pada hari ketiga, 
dari hari keempat dan seterusnya 10%. 

Klasifikasi yang digunakan untuk pemeriksaan penyaring ini berdasarkan klasi- 
fikasi beratnya perdarahan yaitu: 

Derajat I : perdarahan matriks germinal subependim 
Derajat n : perdarahan intraventrikular tanpa dilatasi ventrikel. 

Derajat HI : perdarahan intraventrikular dengan dilatasi ventrikeł 
Derajat IV : perdarahan intraventrikułar dengan dilatasi ventrikel ditambah 
dengan p>erdarahan mełuas parenkim otak. 
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VoIpe membagi perdarahan periventriku lar-intraven triku lar menjadi 3, karena 
derajat IV (perdarahan parenkim o tak) bukan merupakan perluasan perdarahan in- 
traventirkular, tetapi merupakan irtfark perdarahan. Derajat I, perdarahan hanya di 
subependimal, atau perdarahan ventrikular hanya mengisi kurang dari 10%, dera¬ 
jat II darah mengisi ruang ventrikel 10-50%, derajat IH apabila lebih 50% ruangan 
ventrikel terisi darah, sehingga biasanya menyebabkan dilatasi ventrikeL 

Pemeriksaan ultrasonografi dianjurkan sebagai penyaring dan dilakukan pada 
semua bayi prematur dengan masa kehamilan 32 minggu atau berat badan lahir 
1500 g. Kapan dilakukan pemeriksaan ultrasonografi dan tata cara selanjutnya da- 
pat dilihat pada Gambar 12-7. 
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Gambar 12-7. Proposal pemeriksaan USG neonatnjs kurang bulan. (Dikutip 
dengan modifikasi dari Kirks dan Bowie, 1986) 


Pemeriksaan CT-Scan 

CT-scan kurang disukai karena pemeriksaan ini memerlukan sedasi, pasień harus 
ditransportasi ke tempat pemeriksaan, dapat menyebabkan hipotermia, dan gang- 
guan respirasi dan adanya bahaya radiasi. CT-scan terutama digunakan untuk diag- 
nosis lesi di parenkim, pengumpulan cairan di dałam rongga subdural dan Iesi di 
fosa posterior. 
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Pemeriksaan Tomografi Emisi Positron 

Alat ini digunakan untuk menentukan prognosis pada perdarahan intraventrikular 
yang luas. 


Tata Laksana 

Tata laksana perdarahan periventrikular-intraventrikular meliputi 3 aspek yaitu: 

pencegahan, tata laksana masa akut dan pengobatan terhadap dilatasi ventrikular 

pasca-perdarahan. 

Pencegahan 

1. Mencegah lahimya bayi prematur dengan perawatan antenatal yang baik. 

2. Pada pasca-natal, mencegah ekspansi volume dan pemberian na triu m bikar- 
bonat hipertonik; koreksi terhadap aliran darah otak yang berfluktuasi pada 
'prematur dipasang ventiIator; koreksi atau mencegah gangguan hemodinamik 
seperti manipulasi berlebihan, kejang dan hiperkarbia. 

3. Pemberian obat prenatal, misalnya tokolitik dan steroid. Tokolitik diberikan 
pada persalinan prematur dapat mengurangi perdarahan intraventrikular. Ster¬ 
oid dapat mengurangi teijadinya sindrom distres pemapasan idiopatik yang 
erat hubimgannya dengan perdarahan periventrikular. 

4. Bayi kurang bulan sebaiknya dilahirkan dan dirawat di rumah sakit dengan 
fasilitas yang lengkap. Data yang ada menunjukkan bahwa angka kejadian per¬ 
darahan intxaventrikular lebih tinggi pada bayi-bayi yang dirujuk dari tempat 
Iain. 

5. Pemberian obat-obat pasca-natal. 

Fenobarbital 'Pemberian fenobarbital mengurangi angka kejadian perdarahan 
periventrikular. Fenobarbital mempunyai efek menurunkan metaboiisme otak, 
mengurangi lepasnya katekolamin, mengatasi edema intra/ekstra selular, antik- 
onvulsan. Etamsilat Obat ini mempunyai efek memperkuat membran kapiler 
dan meningkatkan daya adesi trombosiŁ Pengguaan obat ini cukup efektif men¬ 
urunkan angka kejadian perdarahan. 

Plasma beku segar Atas dasar bahwa perdarahan periventrikular disebabkan 
kurangnya pembekuan dan stabilitas sirkulasi yang buruk, maka beberapa ahii 
mencoba memberikan plasma beku segar untuk mencegah perdarahan periven- 
trikular. 

Vitamin E Penggunaan vitarnin E pada bayi prematur akan melindungi 
kerusakan membran sel endotel kapiler karena proses oksidasi dan membatasi 
meluasnya perdarahan dari subependimal ke dałam ventrikeL 
Indometasin Obat ini dapat menurunkan aliran darah otak dan mencegah pe- 
rubahan morfologis serta permeabilitas mikrovaskular akibat iskemia dan hiper- 
tensiakut 
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Tata Laksana pada Fasę Akut 

1. Berat penyakit harus di ten tukan terlebih dahulu berdasarkan gambaran klinis 
dan USG atau CT -scan. 

2. Mempertahankan perfusi serebral. Perfusi serebral merupakan selisih tekanan 
darah dan tekanan intrakranial. Setiap perubahan tekanan darah akan mempen- 
garuhi aliran darah ke otak. 

3. Mencegah hiperperfusi serebral. Hiperperfusi serebral dapat menyebabkan per- 
luasan p>erdarahan dan merangsang perdarahan baru. Oleh karena itu faktor- 
faktor yang menyebabkan keadaan ini harus dihindarkan, seperti hipertensi, 
hiperkapnia, hipoksemia, asidemia, cairan hiperosmolar dan pemberian cairan 
yang cepat. 

4. Pada peningkatan tekanan intrakranial, dapat dilakukan pungsi lumbal atau 
ventrikel. Pungsi lumbal temyata cukup efektif karena masih ada hubungan 
antara sistem ventrikel dan ruang subaraknoid pada fasę akut serta tidak 
berbahaya. 

5. Pengobatan suportif lain, yaitu pemantauan fungsi respirasi, sirkulasi, tempera¬ 
tur dan metabolisme. 

6. USG atau CT-scnn kepala serial. Dilakukan dengan interval 7-10 hari. Pemerik- 
saan secara serial diperlukan karena gambaran klinis hidrosefalus seperti 
pembesaran kepala, ubun-ubun besar yang membonjol dan sutura yang mele- 

• bar, tidak akan tampak dałam beberapa hari sampai beberapa minggu setelah 
dilatasi ventrikel. 

Pengobatan Terhadap Dilatasi Ventrikel Pasca-Perdarahan 

Pengobatan perdarahan periventrikular-intraventrikular pada prematuritas dan 
bayi cukup bulan tidak berbeda, dan pasień dibagi dałam 4 kelompok, yaitu pasień 
dengan dilatasi ventrikel progresif lambat, dilatasi ventrikel Iambat dan peristen, 
pasień dengan dilatasi ventrikel progresif cepat, dan pasień dengan dilatasi ven- 
trikel yang tidak progresif. Cara pengobatannya lihat pada trauma persisten dan 
Gambar 12-8. 


Prognosis 

Prognosis perdarahan periventrikular-intraventrikular menunjukkan perbaikan 
pada 10 tahun terakhir ini. Di sekitar tahun 1960 dan 1970 dianggap bahwa bayi 
yang menderita perdarahan periventrikular-intraventrikular mati atau hidup den¬ 
gan cacat. Kompłikasi perdarahan periventrikułar-intraventrLkular dapat bersifat 
akut dan kronik. Pada keadaan akut dapat terjadi kematian dan hidrosefalus, se- 
dang pada keadaan kronik dapat terjadi kerusakan otak yang mengakibatkan tim- 
bulnya kelainan neurołogis, antara lain gangguan psikomotor. 

Pada penelitian bayi kurang bulan dengan berat badan 1500 g didapatkan angka 
kematian bila tidak terjadi perdarahan adalah 23% sedang bila disertai perdarahan 
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Penatalaksanaan perdarahan intraventrikular 
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Gambar 12-8. Perjalanan penyakit pada dilatasi ventrikular progresif pasca- 
perdarahan intraventrikular. (Dikutip dengan modiikasi dari Volpe 1995). 


55%. Pada bayi dengan perdarahan terjadi hidrosefalus sebanyak 83%. Pada peneli- 
tian didapatkan bahwa hidrosefalus dan kematian berhubungan erat dengan łuas- 
nya perdarahan. Pada bayi yang menderita perdarahan ringan kematian 0% dan 
dilatasi ventrikel yang progresif 0-10%, pada perdarahan sedang kematian 5-15% 
dan dilatasi ventrikel yang progresif 15-25% sedangkan pada perdarahan berat ke¬ 
matian 60-65% dan dilatasi ventrikel yang progresif 65-100%. 


Trauma Perinatal 

Istilah trauma perinatal dan cedera Iahir sering dikacaukan, yang sebenamya ced- 
era Iahir adalah setiap keadaan yang berpengaruh pada janin yang terjadi selama 
persalinan/kelahiran, sedangkan trauma perinatal adalah efek lanjut pada janin 
yang terjadi selama persalinan dan masa neonatal yang disebabkan oleh karena 
trauma mekanis, sehingga cedera o tak hipoksik-iskemik tidak termasuk. Yang 
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digolongkan trauma perinatal adalah perdarahan ekstrakranial, fraktur tengkorak, 
perdarahan intrakranial, kontusio serebral, , cedera sumsum tulang belakang, dan 
beberapa jenis susunan saraf perifer. 

Perdarahan Ekstrakranial 

Ada tiga macam perdarahan ekstrakranial, yaitu kaput suksedaneum, perdarahan 
subgaleal, dan sefalhematoma. 

Kaput Suksodaneum 

Sering terjadi pada persalinan per-vaginam; biasanya terdapat di verteks, edema- 
nya lembek, superfisiai, dan pitting edema, dan menyeberang garis sutura ke sisi 
lain. Tidak perlu tindakan apa-apa, biasanya sembuh sendiri. 


Perdarahan Subgaleal 

Perdarahan terjadi di bawah aponeurosis. Darah dapat menyebar di bawah seluruh 
scalp dan bahkan langsung ke jaringan subkutan di leher. Kemungkinan lesi itu 
disebabkan oleh satu atau lebih dari 3 mekanisme, yaitu fraktur tengkorak Iinear, 
diastasis sutura, dan fragmentasi pinggir superior tulang perietal. Lebih jarang ter¬ 
jadi daripada kaput suksedaneum, berupa suatu masa yang tetap, berfluktuasi, 
ukurannya bertambah, dan mungkin terdapat pula di jaringan subkutan leher be- 
Iakang. Perhatikan adanya kehilangan darah dan hiperbilirubinemia, kalau perlu 
transfusi darah. Biasanya akan sembuh setelah 2-3 minggu. 

Sefalhematoma 

Biasanya teijadi pada primipara dan kelahiran dibantu dengan cunam (forccps). 
Perdarahan terjadi di subperiosteum. Biasanya terjadi di daerah parietal dan unilat- 
eral. Di daerah garis tengah oksipital jarang,' kalau terjadi bentuknya menyerupai 
ensefalokel. Sefalhematoma terjadi karena lepasnya periosteum dari tulang kepala. 

Lesi ini biasanya bertambah besar setelah lahir, berupa masa yang tegang dan 
tidak translusen. Penonjolan periosteum teraba pada pinggir hematoma, dan kalau 
diraba seperti ada cekungan di tengah, sehingga salah diagnosis sebagai fraktur un- 
presi (depressed skali fracture). 

Biasanya sefalhematoma akan sembuh sendiri dałam beberapa minggu atau bu- 
lan tidak perlu tindakan. Kadang-kadang mengalami perkapuran, berupa benjolan 
di kepala yang akan menghilang beberapa bulan kemudian bersamaan dengan 
tumbuhnya tulang kepala. 

Fraktur Tengkorak 

Pada bayi baru lahir ada 3 macam fraktur tengkorak, yaitu fraktur tengkorak Iinear, 
fraktur impresi dan osteodiastasis oksipital. 
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Fraktur Unear 

Biasanya terjadi di daerah parietal, kontinuitas tulang hiiang dan tidak cekung. 
Kadang-kadang disertai sefalhematoma atau kelainan intrakranial seperti perdara- 
han epidural, subdural atau kontusio Serebral tetapi jarang. Kadang-kadang diser¬ 
tai robeknya duramater, sehingga terjadi kista Ieptomeningeal. Pada fraktur linear 
saja tidak menimbulkan manifestasi apa-apa dan tidak memerlukan pengobatan, 
yang penting perhatikan terdapatnya komplikasi intrakranial dan timbulnya kista 
Ieptomeningeal. 

Fraktur Impresi (Depressed Fracture) 

Berupa lekukan pada tulang kepala, biasanya kontinuitas tulang kepala tetap ada, 
dan biasanya disebut sebagai lesi pir.g-pong. Biasanya terjadi karena cunam atau 
penekanan oleh pelvis ibu, terutama terjadi di tulang parietal. Jarang berhubungan 
dengan perdarahan epidural, subdural atau kontusio serebral. Kelainan neurologis 
timbul apabila ada komplikasi intrakranial. 

Fraktur impresi kecil tanpa komplikasi intrakranial tidak perlu tindakan bedah 
saraf. Pemeriksaan radiologis termasuk CT-scan dilakukan untuk menyingkirkan 
adanya perdarahan ekstradural, subdural, dan fragmen tulang. Elevasi tulang yang 
cekung dapat dicoba dengan penekanan dengan jari atau dengan pompa payudara 
atau dengan ekstraktor vakum. Kalau tidak berhasil dilakukan tindakan bedah 
saraf. Kadang-kadang terjadi elevasi sendiri. 

Osteodiastasis Oksipital 

Osteodiastasis oksipital adalah terpisahnya skuamosa dan bagian iateral tulang ok¬ 
sipital, terjadi karena perdarahan subdural di fosa posterior, kontusio serebelar, 
dan kompresi serebelar. Diagnosis dengan pemeriksaan radiologis. Pengobatan 
dengan segera dilakukan tindakan bedah saraf. 


Perdarahan Intrakranial 

Perdarahan intrakranial yang berhubungan dengan trauma perinatal adalah perda¬ 
rahan epidural, perdarahan subdural, perdarahan subaraknoid primer, perdarahan 
intraventrikular, perdarahan intraserebral, dan perdarahan intraserebelar. 

Perdarahan Epidural 

Perdarahan terjadi di antara tulang kepala dan periosteum, jarang terjadi; perdara¬ 
han berasal dari cabang arteria meningea media atau vena besar atau sinus veno- 
sus. Biasanya disertai fraktur linear tulang kepala, dan sefalhematoma, jarang tanpa 
fraktur tulang kepala. 

Kebanyakan pasień mengalami trauma lahir, kemudian menunjukkan tanda 
peninggian tekanan intrakranial (ubun-ubun besar membonjo!) sejak jam-jam 
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pertama setelah lahir. Kadang-kadang timbulnya manifestasi agak lambat bila per¬ 
darahan berasal dari vena. Kadang-kadang terdapat kejang. Kadang-kadang terda- 
pat landa hemiasi berupa dilatasi dan fiksasi pupil pada sisi lesi. Apabłla ada 
kecurigaan perdarahan epidural harus segera dilakukan pemeriksaan CT-scmi 
kepala. Pasień yag tidak diobati akan mcninggal dałam 24-48 jam. 

Pengobatan segera lakukan operasi oleh ahli bedah saraf. Ada pasień yang sem- 
buh hanya dengan aspirasi sefalhematoma. 

Perdarahan Subdural 

Apabila perdarahannya sedikit gejalanya minima] atau tanpa gejala sama sekali, 
kadang-kadang hanya iritabel dan hypernlert. Gejala serebral fokal biasanya timbul 
pada hari kedua atau ketiga kehidupan berupa kejang, sering fokal disertai hemi- 
paresis dan deviasi mata ke sisi kontralatera! hemiparesis, gangguan N.III sisi lesi 
berupa dilatasi pupil. Kenuidian timbul gejala penekanan N.III oleh karena hemi¬ 
asi. Perdarahan subdural pada neonatus dengan gejala ringan dapat progresif men- 
jadi efusi subdural kronik. Biasanya manifestasi menjadi jelas pada umur 6 bulan 
dengan kepala besar dan transiluminasi bertambah positif. 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis dan pcncitraan. Perdarahan 
subdural di daerah supratentorial cukup jelas dengan pemeriksaan CT-scan, perda¬ 
rahan di daerah infratentorial lebih jelas dengan MRI. Pemeriksaan dengan USG 
kurang baik. Pasień yang tidak memungkinkan dibawa ke tempat pencitraan diag¬ 
nosis ditegakkan dengan tap subdural. 

Pengobatan pada perdarahan subdural di fosa posterior adalah operasi segera. 
Pada perdarahan subdural di daerah supratentorial yang banyak dengan tanda 
peninggian tekanan intrakranial dan kelainan neurologis, apalagi kalau ada mani¬ 
festasi akan terjadi herniasi harus segera dilakukan tindakan operasi. Pada perdara¬ 
han subdural yang stabil dan menjadi efusi subdural dilakukan tap subdural untuk 
mengurangi peninggian tekanan intrakranial dan mencegah terjadinya disproporsi 
kranioserebral. Tindakan bedah dilakukan apabila tap subdural tidak berhasil. 

Perdarahan Subaraknoid Primer 

Perdarahan primer di ruang subaraknoid bukan karena perluasan perdarahan dari 
tempat lain. Darah terutama terkumpul d&onveksitas otak terutama di daerah pos¬ 
terior dan di fosa posterior. Perdarahan berasal dari pembułuh-pembuluh darah 
kecil anastomosis arteria leptomeningen. 

Penyebabnya pada bayi cukup bulan karena trauma, dan pada bayi prematur 
karena hipoksia. Pada perdarahan sedikit gejalanya minimal atau tanpa gejala sama 
sekali. Gejalanya biasanya berupa kejang, terutama pada bayi cukup bulan, bi¬ 
asanya timbul pada hari kedua setelah lahir (pada ensefalopati hipoksik-iskemik 
mulai pada hari pertama setelah lahir). Pada masa interiktal bayi tampak baik. 
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Pada perdarahan subaraknoid yang masif (jarang) gejalanya berupa sopor sam- 
pai koma, apne, kejang tonik umum, dałam posisi deserebrasi, pupil tidak bereaksi 
terhadap rangsang cahaya, mata tidak bergerak pada stimulasi vestibular, kuadri- 
paresis flaksid, kemudian meninggal dunia. 

Diagnosis berdasarkan gambaran klinis dan CT-scan kepala. Pada pemeriksaan 
cairan serebrospinal didapatkan peningkatan jumłah eribrosit dan kadar protein. 
Pemeriksaan ultrasonograf tidak sensitif. Prognosis pasień dengan perdarahan 
subaraknoid primer tanpa trauma berat atau cedera hipoksik baik. Prognosis juga 
tergantung kepada gambaran klinis. Sekuelae yang biasanya timbul adalah hidrose- 
falus tetapi jarang terjadi. Pengobatan teru tama terhadap hidrosefalusnya. 

Perdarahan tntraventrikular pada Bayi Cukup Bulan 

Perdarahan intraventrikułar terbanyak terjadi pada prematuritas, hanya sebagian 
kecil terjadi pada bayi cukup bulan. Penyebab pada bayi cukup bulan karena per- 
luasan perdarahan dari tempat lain atau memang perdarahannya dałam ventrikel, 
yaitu dari pleksus koroid, germinalmatriks subependimal atau kedueinya (perdara¬ 
han pada germinalmatriks subependimal tempatnya berbeda dengan pada prema¬ 
turitas, agak posterior). 

Penyebabnya karena trauma atau hipoksia, tetapi terutama karena trauma, mis- 
alnya cunam atau lahir sungsang. Kadang-kadang penyebabnya tidak diketahui, 
gejalanya biasanya timbul sejak hari pertama atau kedua kehidupan, dan pada 
pasień yang tidak diketahui sebabnya biasanya Iebih lambat. 

Manifestasi neurologisnya berupa iritabel, sopor, dan kejang. Kejangnya bi¬ 
asanya fokal atau multifokal. Manifestasi lain berupa demam, jitteńness, serangan 
apne, dan tanda peninggian tekanan intrakranial. Kira-kira 50% mengalami 
hidrosefalus yang memerłukan operasi, 20% dilatasi ventrikel berhenti sendiri 
tanpa operasi. Kira-kira 50% sembuh tanpa operasi dałam waktu 2-3 minggu, dan 
sisanya sembuh dengan kelainan neurologis. Diagnosis ditegakkan berdasarkan ha- 
sil pemeriksaan ultrasonograf atau CT-scan kepala. 

Pengobatan dibagi dałam 4 kelompok, yaitu pasień dengan delatasi ventrikel 
progresif lambat, pasień dengan dilatasi ventrikel lambat dan persisten, pasień den¬ 
gan dilatasi ventrikel progresif cepat, dan pasień dengan dilatasi ventrikel yang ti¬ 
dak progresif (arrestcd progression). 

Pada pasień dengan dilatasi ventrikel progresif lambat, dilatasi ventrikel se- 
dang, tekanan intrakranial stabil dałam waktu kurang dari 4 minggu cukup diob- 
servasi selama 4 minggu mengenai u ku ran ventrikel, pertumbuhan kepala, keadaan 
klinis, dan bila mungkin tekanan intrakranial, biasanya dilatasi ventrikel akan ber- 
henti sendiri. 

Pada pasień dengan dilatasi ventrikel progresif lambat tetapi Łerus-menerus se¬ 
lama Iebih dari 4 minggu dilakukan pungsi lumbal secara serial dan diberikan obat 
yang dapat mengurangi produksi cairan serebrospinal Pengeiuaran cairan 
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serebrospinal sebanyak 10-15 ml/kgBB (tergantung keadaan bayi), biasanya apabila 
punesi lumbal dilakukan tiap hari akan membaik dałam waktu 2-3 mrnggu. Va P at 
pula dikombinasi dengan pemberian obat-obat yang dapat mengurangi produksi 
cairan serebrospinal yaitu asetasolamid, furosemid, isosorbid dan gUserol. Apabda 
dengan pengobatan ini tidak dapat mencegah progresivitas hidrosefalus, makadi- 
lakukan pemasangan pirau ventrikulo-peritoneal. Dosis asetasolamid 100 
mg/kgBB/hari, furosemid 1 mg/kgBB/hari, isosorbid 2 g/kgBB dałam laruten 
50% diberikan 4 kali sehari, gliserol diberikan per orał dengan dosis awai 1 g/kgBB 
tiap 6 jam dan setelah 1 minggu dinaikkan 2 g/kgBB, pengobatan selama 3 bulan. 

Pada pasień dengan dilatasi ventrikel progresif cepat, dilatasi ventrikel sedang 
sampai berat dengan peningkatan tekanan intrakranial. Pada pasień kelonpok mi 
pungsi lumbal serial tidak memberikan hasil yang baik, lebih baik dilakukan 
pengeluaran cairan serebrospinal dari ventrikel (ventńcular drainage), tetapi hanya 
beberapa pasień yang berhasil baik, dan sebagian besar perlu dilakukan pirau 
ventrikel-peritoneaL Pada pasień yang tidak progresif dilatasi ventrikel dapat ber- 
henti spontan atau dengan pungsi lumbal serial atau dengan obat, dan cukup 

diobservasi. 


Perdamhan Inłraserebral 

Perdarahan intraserebral jarang terjadi, kalau teijadi berarti traumanya berat, dan 
biasanya disertai dengan perdarahan ektraserebral. Karena perdarahan mtrasere- 
bral akan terjadi kerusakan otak, maka kemudian akan terbentuk kista. Perdarahan 
intraserebral dapat pula terjadi pada infark hemoragik. Diagnosis dapat ditentukan 
dengan pemeriksaan CT-scan kepala. Pengobatan tidak ada yang spesifik hanya 

suportif. 


Perdarahan Intraserebelar 

Berdasarkan neuropatologinya ada 4 katagori, yaitu perdarahan intraserebelar 
primer, infark perdarahan vena, perluasan perdarahan ke dałam serebelum berasa 
dari perdarahan intraventrikular atau subaraknoid atau keduanya, dan perdarahan 
intraserebelar karena trauma. Yang akan dibahas pada bab ini hanya perdara an 
intraserebelar karena trauma. Karena trauma akan terjadi laserasi serebelum atau 
ruptur vena besar atau sinus oksipital, sering bersamaan dengan terjadmya diasta- 

sis oksipital. 

Biasanya lebih banyak terjadi pada bayi cukup bulan, dan terjadi karena trauma 
(lahir sungsang atau lahir dengan cunam atau keduanya). Biasanya terjadi dałam 
24 jam pertama, gejaianya terutama penekanan pada batang otak berupa apne, per- 
napasan tidak teratur, kadang-kadang bradikardia, obstruksi aliran cairan sere- 
bospinal dengan manifestasi ubun-ubun besar tegang, sutura melebar, dan pada 
CT-scan atau ultrasonograf! kepala akan terlihat adanya dilatasi yentnkel. Manifes¬ 
tasi lain berupa deyiasi mata, paresis fasialis, ekstensi tonik anggota gerak, opisto- 
tonus, dan kuadriparesis fiaksid. 
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Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis dan ultrasonograf! walau- 
pun kurang sensitif, sehingga kalau ultrasonografi negatif belum menyingkirkan 
adanya perdarahan intraserebelar. Pemeriksaan CT-scan Iebih memastikan adanya 
perdarahan intraserebelar dan penyebarannya. Apabila masih belum jelas dapatdi- 
lakukan pemeriksaan MRI. Apabila hasil pemeriksaan ultrasonografi sudah jelas 
dan tidak ada perburukan neurologis, maka pemeriksaan CT-scan tidak perlu. 

Prognosis perdarahan intraserebelar pada bayi cukup bulan Iebih baik daripada 
bayi prematur, tetapi kebanyakan mengalami defisit neurologis benipa tremor, dis- 
metria, ataksia, dan hipotonia. Ada juga yang mengalami gangguan intelek. Kira- 
kira 50% pasień mengalami hidrosefalus, sehingga memerlukan tindakan bedah pi- 
rau ventrikulo-peritoneal. 

Tindakan kraniotomi fosa posterior dilakukan bila kelainan neurologis bertam- 
bah buruk (tidak stabil), pada pasień yang ringan dan tidak ada perburukan neu¬ 
rologis cukup dengan pengobatan suportif. Pada pasień dengan komplikasi 
hidrosefalus dilakukan tindakan bedah pirau ventrikulo-peritoneal. 

Kontusio Serebral 

Kontusio serebral adalah nekrosis dan perdarahan daerah fokal, biasanya mengenai 
korteks serebral dan selaput putih subkortikal. Keadaan ini jarang terjadi pada bayi 
baru Iahir, karena trauma pada bayi baru Iahir jarang, dan kepala bayi masih len- 
tur. Terjadinya karena penekanan langsung pada otak bayi karena trauma. Ge- 
jalanya berupa kejang (biasanya fokal), kelainan motor berupa hemiparesis atau 
monoparesis, dan deviasi mata ke sisi Iesi. Diagnosis ditegakkan berdasarkan gam¬ 
baran klinis dibantu dengan CT-scan atau MRI. Tidak ada pengobatan spesifik. 


Cedera Sumsum Tulang Belakang 

Patologi 

Cedera sumsum tulang belakang yang terjadi pada waktu kelahiran terjadi karena 
tarikan atau rotasi yang berlebihan, biasanya terjadi pada Iahir sungsang atau Iahir 
dengan cunam. Pada kelahiran sungsang cedera biasanya terjadi di daerah servikal 
bawah dan torakal bagian atas. Pada kelahiran letak kepala cedera biasanya terjadi 
di servikal bagian atas dan tengah. 

Lesi akut yang terjadi adalah perdarahan (epidural atau intraspinal), edema, la- 
serasi, ruptur, dan/atau terputusnya sumsum tulang belakang. Duramater jarang 
robek, dan kadang-kadang terputusnya sumsum tulang belakang disertai durama- 
ter yang utuh. Kadang-kadang terjadi pula kelainan pada vertebra, yaitu frak tur 
atau dis Io kas i, dan pemisahan epifisis vertebra. 

Lesi akut akan diikuti oleh lesi subakut dan kronik misalnya terbentuknya adesi 
fibroti^ antara dura, leptomeningen dan sumsum tulang belakang, oklusi vaskular 
dengan infark iskemik pada sumsum tulang belakang, nekrosis fokal akan menye- 
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babkan terbentuknya lubang-Iubang pada sumsurn tulang belakang, siringomielia, 
dan dapat pula terjadi putusnya segmen sumsum tulang belakang_ 

Patogenesls 

Kebanyakan pasień berhubungan dengan tarikan longitudinal atau lateral atau torsi 
berlebihan dari spina. Tarikan terjadi pada kelahiran sungsang, dan torsi pada kela- 
hiran Ietak kepala dengan cunam. Pada kelahiran sungsang lesi terjadi di servikal 
bawah dan torakal atas. Pada kelahiran letak kepala dengan cunam lesi terjadi di 
servikal atas dan tengah. 

Kemungkinan yang terjadi adalah bayi Iahir mati atau segera mad setelah Iahir 
karena gagal napaś, terutama pada lesi servikal atas atau batang otak bagian bawah 
atau keduanya. Kemungkinan lain Iahir hidup dengan gagal napaś berat pada hari- 
hari pertama kehidupan, kemudian mati. Kemungkinan lain bayi hidup dengan 
kalainan neurologis. 


Manifestasi Neurologis 

Manifestasi neurologis yang terjadi pada lesi di servikal bawah dan torakal atas 
pada permulaan spinał shock berupa kelemahan flaksid dengan arefleksi anggota 
gerak bawah dan kadang-kadang juga anggota gerak atas, sensori di bawah daerah 
lesi juga terganggu, gerakan pemapasan. paradoksal, paralisis otot perut, sfingter 
anal atonik, dan distensi kandung kencing. Pada kelumpuhan anggota gerak atas 
berarti terjadi cedera pada pleksus brakial, dan kalau kelainannya hanya distal ber- 
ard lesi di sel komu anterior medula spinalis, manifestasi lain berupa sindrom kor- 
ner apabila lesi di torakal-1. 

Apabila cedera di servikal tengah atau atas, maka manifestasi yang timbul gagal 
napaś, sehingga memerlukan ventiiasi mekanis (napaś buatan). Hal ini terjadi 
karena persarafan diafragma oleh servikal 3, 4 dan 5 terutama 4. Setelah beberapa 
minggu atau bulan, edema dan perdarahan sudah hilang, shock spinał hilang, 
refleks-refleks timbul kembali, hipotonia menjadi spastisitas, anggota gerak bawah 
dałam posisi tripel fleksi (fleksi panggul, fleksi lutut, dan pergelangan kaki), refleks 
tendon meninggi, dan tanda Babiński timbul. 

Perubahan anggota gerak atas tergantung tempat lesi. Lesi di sel komu anterior 
atau pleksus brakial akan tetap paresis flaksid dan arefleksi. Bila lesi di servikal ten¬ 
gah atau lebih tinggi, anggota gerak atas menjadi spastis dan hiperrefleksi. Pada 
lesi di servikal tengah atau atas gagal napaś tetap berlangsung, hingga memerlukan 
ventilasi mekanis. Refleks pengosongan kandung kemih timbul kembali. 

Diagnosis 

Diagnosis pada pasień yang khas tidak sukar, tetapi yang tidak khas banyak diag¬ 
nosis bandingnya. Untuk menyingkirkan kelainan-kelainan yang lain perlu dilaku- 
kan pemeriksaan potensial evaked somatosensari dan pencitraan. Ultrasonograf! 
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sangat berguna terutama pasień yang berat yang tidak dapat dibawa ke tcmpat pe- 
meriksaan lain. Ultrasonograf dilakukan serial. Pemeriksaan lain berupa radiologis 
pada spina, miełografi CT-scan dan MRI. Pemeriksaan MRI pilihan u ta ma pada 
pasień subakut dan kronik. 


Tata Laksana 

Tata laksana terdiri atas 2 macam, yaitu pencegahan dan pengobatan. Pencegahan 
terdiri atas tata laksana yang tepat pada Ietak sungsang dan psrtus susah, hindari 
depresi janin, dan bedah Kaisar untuk janin hiperekstensi kepala. 

Tidak ada pengobatan yang spesifik untuk cedera yang berat. Singkirkan 
kelainan-kelainan lain yang dapat disembuhkan dengan pembedahan, dengan 
anamnesis yang teliti dan pemeriksaan radiologis spina, miełografi CT, dan MRI 
(misalnya kelainan bawaan meduła spinalis atau proses-proses ekstramedular). 

Pada fasę akut dapat diberikan kortikosteroid dengan metilprednisolon bolus 30 
mg /kgBB dałam 8 jam pertama, dosis rumat 5,4 mg/kgBB/jam selama 23 jam se- 
cara intravena. Pengobatan suportif lain terhadap ventilasi, kalau perlu ventilasi 
mekanis, pertahankan suhu tubuh, cegah infeksi saluran kemih dengan melakukan 
manuver Crede untuk mengosongkan kandung kemih (dengan menekan daerah 
suprapubik) dengan harapan fungsi otonomik kandung kencing berkembang men- 
jadi baik; kemungkinan lain dengan pemberian monosialotetrahexocyl-ganghoside 
(GM-I ganglioside) dapat memperbaiki kelainan neurologis. Pemberian kartikoster- 
oid dan GM-I ganglioside berdasarkan pengalaman pada orang dewasa. 

Cedera Pleksus Brakial 

Cedera pleksus brakial adalah kelemahan atau paralisis total otot-otot yang diper- 
sarafi oleh pleksus brakial yaitu serabut saraf servikal 5 sampai 8 (C-5 sampai C-8) 
dan torakal 1 (T-l). 

Cedera pleksus brakial lebih sering terjadi daripada cedera sumsum tulang be- 
Iakang. Pada yang berat serabut saraf tercabut (avulsi) dari sumsum tulang be- 
lakang, dan biasanya juga bersamaan dengan cedera sumsum tulang belakang. 
Kebanyakan kelainannya tidak begitu berat berupa perdarahan dan edema pada 
pembungkus saraf atau akson. Palsi pleksus brakial yang paling sering mengenai 
anggota gerak atau bagian proksimal dan disebut palsi Erb, biasanya disebabkan 
oleh lesi pada saraf servikal 5 dan 6, kadang-kadang juga saraf servikal 7 (C-5, C-6, 
kadang-kadang juga C-7). Palsi Klumpke kelumpuhan pada anggota gerak atas 
bagian distal, dan disebabkan lesi pada saraf servikal 8 dan torakal 1 (C-8 dan T-l). 

Patogenesis 

Cedera pleksus brakial terjadi karena tarikan lateral yang berlebihan. Pada lahir 
sungsang cedera terjadi pada wakhi melahirkan kepala dengan penarikan pada 
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bahu, dan pada lahir letak kepala cedera teijadi waktu melahirkan bahu dengan pe- 
narikan kepala. Yang paling gampang terkena bagian atas pleksus, tetapi kalau tari- 
kannya kuat semua serabut dari pleksus akan terkena, dan teijadi parabsis total. 

Gambaran Klinis 

Ada 2 jenis cedera pleksus brakial, yaitu palsi Erb dan palsi Klumpke, yang terban- 
yak palsi Erb, kira-kira 90%. Pada palsi Erb teijadi kelumpuhan pada bagian prok- 
simal anggota gerak atas, dan pada Klumpke kelumpuhan pada bagian distal 
anggota gerak atas, tetapi hal ini jarang terjadi, biasanya pada palsi Klumpke terjadi 
palsi brakial total. 

Pada palsi Erb cedera terjadi pada saraf C-5, C-6 dan kadang-kadang disertai 
cedera saraf C-7. Pada palsi Erb yang disertai paresis diafragma berarti disertai ced¬ 
era pada saraf servikal 3 dan 4 (C-3 dan C-4 tersering C-4). Persarafan diafragma 
oleh segmen C-3, C-4 dan C-5. 

Pada palsi Erb bahu dałam posisi adduksi, rotasi intemal, ekstensi pada siku, 
pronasi, fleksi pada pergelangan tangan, fleksi pada jari-jari, dan kalau diafragma 
juga terkena akan terjadi diafragma letak tinggi. Refleks biseps dan Moro menghi- 
lang, dan refleks memegang tetap ada. Kadang-kadang didapatkan gangguan sen- 
sori. Pada patsi pleksus total cedera juga mengenai saraf C-8 dan T-l, paralisis 
meluas ke otot-otot intrinsik tangan, sehingga refleks memegang menghilang, 
pergerakan tangan menghilang, jari dan pergelangan tangan dałam posisi ekstensi, 
disertai sindrom Homer yaitu ptosis dan miosis di sisi lesi, karena saraf simpatetik 
ikut terkena. Gangguan serisori lebih jelas. 


Diagnosis 

Diagnosis cedera pleksus brakial ditegakkan dengan pemeriksaan neurologis yang 
teliti, EMG dilakukan belakangan, karena kelainan EMG baru terlihat 2-3 minggu 
setelah trauma, apabila diduga ada paresis diafragma dilakukan pemeriksaan ultra¬ 
sonograf atau fluoroskopi. Pada waktu inspirasi diagfragma yang terkena akan 
menaik dan yang sehat akan turun. Mielografi CT dan MRI dilakukan 2-3 bulan ke- 
mudian apabila diduga adanya avulsi saraf. Kadang-kadang perlu disingkirkan di¬ 
agnosis banding pseudopnrdysis, sekunder karena lesi tulang servikal, klavikula, 
dan humerus. Lesi traumatik lain yang berhubungan dengan cedera pleksus brakial 
adalah fraktur kłavikula, fraktur humerus, subluksasi bahu, subluksasi spina servi- 
kal, cedera sumsum tulang belakang, dan palsi fasial. 


Prognosis 

Prognosis tergantung kepada berat dan luasnya cedera, palsi pleksus total progno- 
sisnya buruk. Prognosis baik bila penyembuhan terjadi dałam 2-4 minggu. 
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Tata Laksana 

Ada 2 aspek pada tata !aksana cedera płeksus brakial, yaitu pencegahan dan per- 
awatan. Pencegahan cedera dengan menghilangkan kesempatan terjadinya cedera 
karena tarikan bahu atau kepala. Hindarkan dipresi fetal pada partus dengan 
kelainan letak dan penggunaan obat dan anestesia. 

Perawatan bayi dengan cedera pleksus brakial terutama mencegah terjadinya 
kontraktur yang akan menyebabkan cacat. Setelah diagnosis ditegakkan dilakukan 
imobilisasi anggota gerak yang terkena dengan menyilangkan di abdomen bagian 
atas. Setelah 1 minggu dilakukan ladhan pergerakan pasif hati-hati pada bahu, 
siku, pergelangan tangan, dan sendi-sendi kacil Untuk mencegah kontraktur fleksi 
dipasang splint suportif pergelangan tangan. Pengobatan dengan elektroterapi 
(rangsangan otot yang paling kontraktur) hasilnya masih kontroversial. Pada bayi 
yang tidak menunjukkan penyembuhan fungsi yang nyata dałam waktu 3 bulan 
perlu dipertimbangkan tindakan bedah. 


Paralisis Diafragma 

Paralisis diafragma dapat terjadi sendiri atau bersama-sama dengan cedera pleksus 
brakial. Patogenesisnya sama dengan cedera pleksus brakial. Diafragma dipersarafi 
oleh saraf C-3, C-4 dan C-5 yang paling sering terkena saraf C-4. 

Gejalanya pada jam-jam perta ma setelah lahir bayi mengalami kesukaran bema- 
pas dengan takipnea, pada pemeriksaan gas darah didapatkan hipoksemia, 
hiperkapnia, dan asidosis, kadang-kadang tidak terdapat hiperkapnia yang berarti. 
Setelah beberapa hari terdapat perbaikan atau paling tidak stabil dengan pengo¬ 
batan oksigen atau bantuan pemapasan. Apabila kedua diafragma terkena akan 
menyebabkan gagal napaś sejak lahir. Diagnosis ditegakkan dengan ultrasonografi 
atau fluoroskopi. Ultrasonografi lebih bermanfaat karena tidak ada radiasi dan da¬ 
pat dilakukan secara serial. 

Mortalitas pada yang unilateral tidak tinggi, kira-kira 10-15%. Kebanyakan 
pasień sembuh, dan penyembuhan biasanya terjadi dałam 6 -12 bulan. Mortalitas 
tinggi pada pasień bilateral dan menggunakan bantuan ventilasi lama. 

Tata laksana terdiri atas pencegahan dan pengobatan. Pencegahan sama dengan 
cedera pleksus brakial. Pengobatan terdiri atas nonbedah dan bedah. Pengobatan 
nonbedah bertujuan agar ventilasi stabil dan adekuat sampai penyembuhan alami 
akan terjadi sendiri dengan mera wat pasień pada rocker bcd, tekanan jalan napaś 
terus-menerus positif, ventilasi tekanan negatif intermiten dan ventilasi tekanan 
positif intenniten. 

Kalau pasień memerlukan intermitten positiue pressure ventilation terus-menerus 
selama 2 minggu perlu dilakukan tindakan bedah plikasi. Kalau tidak ada perbai¬ 
kan ada yang mengusułkan tindakan bedah plikasi setelah 2 bulan. Pada paresis bi¬ 
lateral apabila mungkin tindakan plikasi hanya sebelah yang beraL 
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lnfeksi Susunan Saraf Pusat 
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Pendahuluan 

lnfeksi SSP sampai sekarang masih merupakan keadaan yang biasa membahayakart 
kehidupan anak, dengan berpotensial untuk menyebabkan kerusakan permanen 
pada pasień yang hidup. Penyebab infeksi SSP bisa karena virus, bakteri, atau mik- 
roorganisme yang lain. Diagnosis dini masih merupakan persoalan, karena kadang- 
kadang sukar membedakan apakah penyebabnya virus atau bakteri, kalau hanya 
dengan pemeriksaan fisis. Oleh karena itu perlu kerjasama dengan spesialis lain, 
misalnya bakteriolog, virolog, radiolog dan lain-lain. Pada bab ini akan dibahas 
mengenai meningitis bakterial, abses otak, meningitis tuberkulosa, infeksi virus 
pada SSP, dan infeksi kongenital pada SSP. 


Meningitis Bakterial 


Pendahuluan 

Di Indonesia penyakit infeksi masih merupakan problem kesehatan. Salah satu di 
antara penyakit tersebut adalah infeksi susunan saraf pusat, yang menduduki uru- 
tan ke 10 dari urutan prevalens penyakit di Indonesia. Meningitis bakterial masih 
menduduki urutan ke 9 dari 10 pola penyakit anak di 8 Rumah Sakit Pendidikan di 
Indonesia pada tahun 1984. 

Angka kematian berkisar antara 18-40% dengan angka kecacatan berkisar 
30-50%. Kecacatan yang terjadi berupa gangguan pendengaran yang bersifat sen- 
soneural, gangguan penglihatan, retardasi men tal, gangguan bicara, gangguan be~ 
lajar, kelainan saraf kranial, ataksia-, kejang berulang, hidrosefalus dan paresis 
anggota gerak. 
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Tanda dan gambaran klinis sangat bervariasi, lebih-lebih pada bayL Makin 
muda umur pasień, manifestasi klinis makin tidak jelas, gejalanya makin tidak 
spesifik, maka diagnosis meningitis bakterial pada anak sulit ditegakkan, berakibat 
keterlambatan pengobatan sehingga angka kematian dan kecacatan tetap tinggi. 


Definisi 

Meningitis bakterial adalah suatu peradangan pada selaput otak, ditandai dengan 
peningkatan jumlah sel polimorfonuklear dałam cairan serebrospinal dan terbukti 
adanya bakteri penyebab infeksi dałam cairan serebrospinal. 

Epidemiologi 

Angka kejadian meningitis bakterial secara keseluruhan belum diketahui dengan 
pasti. Tri Ruspandji di Jakarta tahun 1980 mendapatkan 1,9% dari pasień rawat 
inap. Di Surabaya tahun 1986-1992 jumlah pasień per tahun berkisar antara 60-80 
pasień. Di Amerika Serikat tahun 1994 angka kejadian untuk anak-anak di bawah 5 
tahun berkisar 8,7 per 100.000 sedangkan pada anak di atas 5 tahun 2,2 per 100.000. 

Di RSUD Dr.Soetomo Surabaya dari tahun 1988-1993 didapatkan angka kema¬ 
tian berkisar 13-18% dengan kecacatan 30-40%. Tri Ruspandji di Jakarta 1981 men¬ 
dapatkan angka kematian sebesar 41,8% dan Setiyono di Yogyakarta sebesar 50%. 
Laki-laki lebih banyak terkena dibandingkan wanita dengan perbandingan laki-laki 
dibanding wanita, 1,7 samai 3: 1. Sekitar 80% dari seluruh kasus meningitis bakte¬ 
rial terjadi pada anak dan 70% dari jumlah tersebut terjadi pada anak berusia 1 
sampai 5 bulan. 

Patogenesis 

Infeksi dapat mencapai selaput otak melalui: 

1. Aliran darah (hematogen) oleh karena infeksi ditempat lain seperti faringitis, 
tonsilitis, endokarditis, pneumonia, infeksi gigi. Pada keadaan ini sering dida¬ 
patkan biakan kuman yang positip pada darah, yang sesuai dengan kuman 
yang ada dałam cairan otak. 

2. Perluasan iangsung dari infeksi (perkontinuitatum) yang disebabkan oleh in¬ 
feksi dari sinus paranasalis, mastoid, abses otak, sinus cavemosus. 

3. Implantasi Iangsung: trauma kepala tetbuka, tindakan bedah otak, pungsi lum- 
bal dan mielokel. 

4. Meningitis pada neonatus dapat terjadi oleh karena: 

• Aspirasi dari cairan amnion yang terjadi pada saat bayi melalui jalan lahir 
atau oleh kuman-kuman yang norma! ada pada jałan lahir. 

• Infeksi bakterial secara transplacental terutama listeria. 

Sebagian besar infeksi susunan saraf pusat terjadi akibat penyebaran hemato¬ 
gen. Saluran napaś merupakan port of entry utama bagi banyak penyebab mening- 
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itis purulenta. Proses terjadinya meningitis bakterial melalui jalur hematogen mem- 
punyai tahap-tahap sebagai berikut: 

1. Bakteri melekat pada sel epitel mukosa nasofaring (kolonisasi) 

2. Bakteri menembus rintangan mukosa 

3. Bakteri memperbanyak diri dałam aliran darah (menghindar dari sel 
fagosit dan aktivitas bakteriolitik) dan menimbulkan bakteriemia 

4. Bakteri masuk ke dałam cairan serebrospinal 

5. Bakteri memperbanyak diri dałam cairan serebrospinal 

6. Bakteri menimbulkan peradangan pada selaputotak (meningen) dan otak 

Bakteri yang menimbulkan meningitis adalah bakteri yang mampu melampaui 
semua tahap dan masing-masing bakteri mempunyai mekanisme virulensi yang 
berbeda-beda, dan masing-masing mekanisme mempunyai peranan yang khusus 
pada satu atau lebih dari tahap-tahap tersebut. Terjadinya meningitis bakterial 
dipengaruhi oleh interaksi beberapa faktor, yaitu: host yang rentan, bakteri penye- 
bab dan lingkungan yang menunjang. 

Faktor Host 

Beberapa faktor host yang mempermudah terjadinya meningitis: 

1. Telah dibuktikan bahwa laki-laki lebih sering menderita meningitis dibanding- 
kan dengan wanita. Pada neonatus sepsis menyebabkan meningitis, laki laki dan 
wanita berbanding 1,7:1 

2. Bayi dengan berat badan lahir rendah dan prematur lebih mudah menderita 
meningitis dibanding bayi cukup bulan 

3. Ketuban pecah dini, partus lama, manipulasi yang berlebihan selama kehami- 
lan, adanya infeksi ibu pada akhir kehamilan mempermudah terjadinya sepsis 
dan meningitis 

4. Pada bayi adanya kekurangan maupun aktdvitas bakterisidal dari Ieukosit, de- 
fisiensi beberapa komplemen serum, seperti Cl, C3, C5, rendahnya properdin 
serum, rendahnya konsentrasi IgM dan Ig A (IgG dapat di transfer melalui 
plasenta pada bayi, tetapi IgA dan IgM sedikit atau sama sekali tidak ditransfer 
melalui plecenta), akan mempermudah terjadinya infeksi atau meningitis pada 
neonatus. Rendahnya IgM dan IgA berakibat kurangnya kemampuan bakterisi- 
dai terhadap bakteri gram negatif 

5. Defisiensi kongenital dari ketiga imunoglobulin (gamma globulinemia atau dys- 
gammaglobulinemia, kekurangan jaringan turnus kongenital, kekurangn sel B 
dan T, asplenia kongenital mempermudah terjadinya meningitis 

6. Keganasan seperti sistem RES, leukemia, mieloma multipel, penyakit Hodgkin 
menyebabkan penurunan produksi imunoglobulin sehingga mempermudah ter- 
jadinya infeksi 

7. Pemberian anti-biotik, radiasi dan imunosupresan juga mempermudah terjadi¬ 
nya infeksi 

8. Malnutrisi 
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Faktor Mikroorganlsme 

Penyebab meningitis bakterial terdiri dari bermacam-macam bakteri. Mikroorgan- 
isme penyebab berhubungan erat dengan umur pasień. Pada periode neonatal bak¬ 
teri penyebab utama adalah golongan enterobakter terutama Eschenchia coli disusul 
oleh bakteri lainnya seperti Streptococcus grup B, Streptococcus pneumonia, Staphylo- 
cociis sp dan Salmonella sp. Sedangkan pada bayi umur 2 bulan sampai dengan 4 ta- 
hun yang terbanyak adalah Hemophilus injluenzae type B disusul oleh Streptococcus 
pneumoniae dan Neisseria meningitidis. Pada anak Iebih besar 4 tahun yang terbanyak 
adalah Streptococus pneumoniae, Neisseńa meningitidis. Bakteri lain yang dapat 
menyebabkan meningitis bakterial adalah kuman batang gram negatip seperti Pro- 
teus, Areobakter, Enterobakter, Kiebsiella Sp dan Seprata Sp. 

Faktor Llngkungan 

Kepadatan penduduk, kebersihan yang kurang, pendidikan rendah dan sosial 
ekonomi yang rendah memegang peranan pendng untuk mempermudah terjadinya 
infeksi. Pada tempat penitipan bayi apabila terjadi infeksi Iebih mudah terjadi pe- 
nularan. Adanya vektor binatang seperti anjing, tikus, memungkinkan suatu pre- 
disposisi, untuk terjadinya leptospirosis. 

Patofisiologi 

Akhir-akhir ini dikemukakan sebuah konsep baru mengenai patofisiologi meningi¬ 
tis bakterial, yaitu suatu proses yang kompleks, komponen-komponen bakteri dan 
mediator inflamasi berperan dałam menimbułkan respons peradangan pada se- 
Iaput otak (meningen) serta menyebabkan perubahan fisiologis dałam otak berupa 
peningkatan tekanan intrakranial dan penurunan aliran darah otak, yang dapat 
mengakibatkan timbulnya gejala sisa. Proses ini dimulai setelah ada bakteremia 
atau embołus septik, yang diikuti dengan masuknya bakteri ke dałam susunan 
saraf pusat dengan jalan menembus rintangan darah otak melalui tempat-tempat 
yang lemah, yaitu di mikrovaskular otak atau pleksus koroid yang merupakan me¬ 
dia pertumbuhan yang baik bagi bakteri karena mengandung kadar glukose yang 
tinggi. Segera setelah bakteri berada dałam cairan serebrospinal, maka bakteri ter- 
sebut akan memperbanyak diri dengan mudah dan cepat oleh karena kurangnya 
pertahanan humorał dan aktivitas fagositosis dałam cairan serebrospinal, kemudian 
tersebar secara pasif mengikuti aliran cairan serebrospinal melalui sistem ventrikel 
kesełuruh ruang subaraknoid. 

Bakteri pada waktu berkembang biak atau pada waktu mad (lisis) akan me- 
lepaskan dinding sel atau komponen-komponen membran sel (endotoksin, teichoic 
acid) yang menyebabkan kerusakan jaringan otak serta menimbułkan peradangan 
di selaput otak (meningen) melalui beberapa mekanisme seperti dałam skema 
tersebut di bawah, sehingga timbul meningitis. Bakteri Gram negatif pada waktu 
lisis akan melepaskan lipopolisakarida/endotoksin, dan kuman Gram positif akan 
melepaskan teichoic acid (asam teikoat). 
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KOMPONEN BAKTERI 


Sel Endotel Sel makiofag SSP 




AOO 

= Aliran darah otak 

BBBP 

= blood-brain barrier permeability 

SSP 

= Susunan saraf pusat 

css 

= Cairan serebrospinal 

TIK 

= Tekanan intrakranial 

IL-1 

= Interieukin-1 

TNF 

= tumor necrosis factor 

PGE2 

= Prostaglandin E2 

PAF 

= platetet~activating factor 




Gamfaar 13-1. Patofislologi molekular meningitis bakteria! (Dikutip dengan 
modifikasi dari J Pediatr 1990). 


Produk-produk aktif dari bakteri tersebut merangsang sel endotel dan makrofag 
dl susunan saraf pusat (sel astrosit dan mikroglia) memproduksi mediator inflamasi 
seperti Interleukin-1 (IL-I) dan tumor necrosis factor (TNF). Mediator inflamasi ber- 
peran dałam proses awal dari beberapa mekanisme yang menyebabkan pening- 
katan tekanan intrakranial, yang selanjutnya mengakibatkan menurunnya aliran 
darah o tak. Pada meningitis bakteria! dapat juga teijadi syndrome inappropriate anti 
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diuretic hormon (SIADH) diduga disebabkan oleh karena proses peradangan akan 
meningkatkan pelepasan atau menyebabkan kebocoran vasopresin endogen sistem 
supraoptikohipofise meskipun dałam keadaan hipoosmolar, dan SIADH ini menye- 
babkan hipervolemia, oliguria dan peningkatan osmolaritas urine meskipun osmo¬ 
lą ritas serum menurun, sehingga timbul gejala-gejala wat er intoxication yaitu me- 
ngantuk, iritabel dan kejang. 

Akibat peningkatan tekanan intrakranial adalah penurunan aliran darah otak 
yang juga disebabkan karena penyumbatan pembuluh darah otak oleh trombus 
dan adanya penurunan autoregulasi, terutama pada pasień yang mengalami ke¬ 
jang. Akibat yang lain adalah penurunan tekanan perfusi serebral yang juga dapat 
disebabkan oleh karena penurunan tekanan darah sistemik 60 mmHg sistole. Da¬ 
łam keadaan ini otak mudah mengalami iskemia, penurunan autoregulasi serebral 
dan vaskulopati. Kelainan-kelainan inilah yang menyebabkan kerusakan pada sel 
saraf sehingga menimbulkan gejala sisa. Adanya gangguan aliran darah otak, pen¬ 
ingkatan tekanan intrakranial dan kandungan air di otak akan menyebabkan gang¬ 
guan fungsi metabolik yang menimbulkan ensefalopati toksik yaitu peningkatan 
kadar asam laktat dan penurunan pH cairan serebrospinal dan asidosis jaringan 
yang disebabkan metabolisme anaerobik, keadaan ini menyebabkan penggunaan 
glukose meningkat dan berakibat timbulnya hipoglikorakia. 

Ensefalopati pada meningitis bakterial dapat juga terjadi akibat hipoksia 
sistemik dan demam. Kelainan utama yang terjadi pada meningihs bakterial adalah 
peradangan pada selaput otak (meningen) yang disebabkan oleh bahan-bahan tok¬ 
sik bakteri. Peradangan selaput otak akan menimbulkan rangsangan pada saraf 
sensoris, akibatnya terjadi refleks kontraksi otot-otot tertentu untuk mengurangi 
rasa sakit, sehingga timbul tanda Kemig dan Brudziński serta kaku kuduk. Mani- 
festasi klinis lain yang timbul akibat peradangan selaput otak adalah mual, m.untah, 
iritabel, nafsu makan menurun dan sakit kepala. Gejala-gejala tersebut dapat juga 
disebabkan karena peningkatan tekanan intra kranial, dan bila disertai dengan dis- 
torsi dari ncrve rools, maka timbul hiperestasi dan fotofobia. 

Pada fasę akut, bahan-bahan toksik bakteri mula-mula menimbulkan hiperemia 
pembuluh darah selaput otak disertai migrasi neutrofil ke ruang subaraknoid, dan 
selanjutnya merangsang timbulnya kongesti dan peningkatan permeabilitas pem- 
bułuh darah hingga mempermudah adesi sel fagosit dan sel polimorfonuklear, 
serta merangsang sel polimorfonuklear untuk menembus endotel pembuluh darah 
melalui tight junction dan selanjutnya memfagosit bakteri, sehingga terbentuk de- 
bris sel dan eksudat dałam ruang subarafcnoid yang cepat meluas dan cenderung 
terkumpul didaerah konveks otak tempat cairan serebrospinal diabsorbsi oleh vili 
araknoid, di dasar sulkus dan fisura Sylvii serta sistema basalis dan sekitar sere- 
belum. 

Pada awal infeksi, eksudat hampir seluruhnya terisi sel polimorfonuklear yang 
memfagosit bakteri, secara berangsur-angsur sel polimorfonuklear digantikan oleh 
sel limfosit, monosit dan histiosit yang jumlahnya akan bertambah banyak, dan 
pada saat ini terjadi eksudasi fibrinogen. Dałam mingu ke-2 infeksi, mulai muncul 
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sel fibroblast yang berperan dałam proses organisasi eksudat, sehingga terbentuk 
jaringan fibrosis pada selaput otak yang menyebabkan perlęka tan-perleka tan. Bila 
perlekatan terjadi didaerah sisterna basalis, maka akan menimbulkan hidrosefaius 
komunikan, dan bila terjadi di aqueductus Sylvii, foramen Luschka dan Magendi 
maka terjadi hidrosefaius obstruktif? Dałam waktu 48-72 jam pertama arteri 
subaraknoid juga mengaiami pembengkakan, proliferasi sel endotel dan infiltrasi 
neutrofil ke dałam lapisan adventisia,sehingga timbul fokus nekrosis pada dinding 
arteri yang kadang-kadang menyebabkan trombosis arteri. Proses yang sama ter¬ 
jadi di vena. Fokus nekrosis dan trombus dapat menyebabkan oklusi total atau par- 
tial pada lumen pembuluh darah, sehingga keadaan tersebut menyebabkan aliran 
darah otak menurun, dan dapat menyebabkan terjadinya infark. 

Infark vena dan arteri yang luas akan menyebabkan hemiplegia, dekortikasi 
atau deserebrasi, buta kortikal, kejang dan koma. Kejang yang timbul setama be- 
berapa hari pertama dirawat ddak mempengaruhi prognosis, tetapi kejang yang su- 
lit dikontrol, kejang menetap lebih dari 4 hari dirawat dan kejang yang timbul pada 
hari pertama dirawat dengan penyakit yang sudah berlangsung lama, serta kejang 
fokal akan menyebabkan mardfestasi sisa yang menetap. Kejang fokal dan kejang 
yang berkepanjangan merupakan petunjuk adanya gangguan pembuluh darah otak 
yang serius dan infark serebri, sedangkan kejang yang timbul sebelum dirawat ser- 
ing menyebabkan gangguan pendengaran atau tuli yang menetap. 

Trombosis vena kecil di korteks akan menimbulkan nekrosis iskemik korteks 
serebri. Kerusakan korteks serebri akibat oklusi pembuluh darah atau karena 
hipoksia, invasi kuman akan mengakibatkan penurunan kesadaran, kejang fokal 
dan gangguan fungsi motorik berupa paresis yang sering timbul pada hari ke 3-4, 
dan jarang timbul setelah minggu I-II; selain itu juga menimbulkan gangguan sen- 
sorik dan gangguan fungsi intelek berupa retardasi mental dan gangguan tingkah 
laku; gangguan fungsi intelek merupakan akibat kerusakan otak karena proses in- 
feksinya, shok dan hipoksia. Kerusakan Iangsung pada selaput otak dan vena di 
durameter atau araknoid yang berupa tromboflebitis, robekan-robekan kecil dan 
perluasan infeksi araknoid menyebabkan transudasi protein dengan berat molekuł 
kecil ke dałam ruang subaraknoid dan subdural sehingga timbul efusi subdural 
yang menimbulkan manifestasi neurologis fokal, demam yang lama, kejang dan 
muntah. 

Karena adanya vaskulitis maka permeabilitas sawar darah otak (blood braiti bar- 
rier) meningkat akan menyebabkan edema vasogenik, karena pleiositosis dan toksin 
a kan menyebabkan terjadinya edema sitotoksik, dan karena aliran cairan serebro- 
spinal terganggu/hidrosefaius akan menyebabkan terjadinya edema interstisial. 

Meskipun kuman jarang dapat dibiakkan dari jaringan otak, tetapi absorbsi dan 
penetrasi toksin kuman dapat terjadi, sehingga menyebabkan edema otak dan 
vaskulitis; kelainan saraf kranial pada meningitis bakterial disebabkan karena 
adanya peradangan lokal pada perineurium dan menurunnya persedian vaskular 
ke saraf kranial, teru tama saraf VI, III, dan IV, sedang ataksia yang ringan, paralisis 
saraf kranial VI dan VII merupakan akibat infiltrasi kuman ke selaput otak di basal 
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o tak, sehingga menimbulkan kelainan batang o tak. 

Gangguan pendengaran yang timbul akibat perluasan peradangan ke mastoid, 
sehingga timbul mastoiditis yang menyebabkan gangguan pendengaran tipe kon- 
duktif. Kelainan saraf krąnial II yang berupa papilitis dapat menyebabkan kebutaan 
tetapi dapat juga disebabkan karena infark yang luas di korteks serebri, sehingga 
terjadi buta kortikal. Manifcstasi neurologis fokal yang timbul disebabkan oleh 
trombosis arteri dan vena di korteks serebri akibat edema dan peradangan yang 
menyebabkan infark serebri, dan adanya manifestasi ini merupakan petunjuk prog- 
nosis bunik, karena meninggalkan manifestasi sisa dan retardasi mental. 


Manifestasi Klinis 

Tidak ada satupun gambaran klinis yang patognomonik untuk meningitis bakterial. 
Tanda dan manifestasi klinis meningitis bakterial begitu luas sehingga sering juga 
didapatkan pada anak-anak baik yang terkena meningitis maupun tidak. Tanda 
dan gambaran klinis sangat bervariasi tergantung umur pasień, lama sakit di ru- 
mah sebelum diagnosis dibuat dan respons tubuh terhadap infeksi. 

Meningitis pada bayi baru lahir dan prematur sangat sulit didiagnosis, gam¬ 
baran klinis sangat kabur dan tidak khas. Demam pada meningitis bayi baru lahir 
hanya teijadi pada 1/2 dari jumlah kasus. Biasanya pasień tampak lemah dan 
malas, tidak mau minum, muntah-muntah, kesadaran menurun, ubun-ubun besar 
tegang dan membonjol, leher lemas, respirasi tidak teratur, kadang-kadang disertai 
ikterus kalau sepsis. Secara umum apabila didapatkan sepsis pada bayi baru lahir 
kita harus mencurigai adanya meningitis. 

Bayi berumur 3 bulan-2 tahun jarang memberi gambaran klasik meningitis. Bi¬ 
asanya manifestasi yang timbul hanya berupa demam, muntah, gelisah, kejang be- 
rulang, kadang-kadang di dapatkan pula high pitchcd ery (pada bayi). Tanda fisik 
yang tampak jelas adalah ubun-ubun tegang dan membonjol, sedangkan tanda 
Brudziński dan Kemig sulit dievaluasi. Oleh karena insidens meningitis pada umur 
ini sangat tinggi, maka adanya infeksi susunan saraf pusat perlu dicurigai pada 
anak dengan demam terus menerus yang tidak dapat diterangkan penyebabnya. 

Pada anak besar dan dewasa meningitis kadang-kadang memberikan gambaran 
klasik. Gejala biasanya dimulai dengan demam, menggigil, muntah dan nyeri 
kepala. Kadang-kadang gejala pertama adalah kejang, gelisah, gangguan tingkah 
laku. Penurunan kesadaran seperti deliriuih, stupor dan koma dapat juga terjadi. 
Tanda klinis yang biasa didapatkan adalah kaku kuduk, tanda Brudziński dan Ker- 
nig. Nyeri kepala timbul akibat inflamasi pembuluh darah meningen, sering diser- 
tai dengan fotofobi dan hiperestesi, kaku kuduk disertai rigiditas spinał disebabkan 
karena iritasi meningen serta radiks spinalis. 

Kelainan saraf otak disebabkan oleh inflamasi lokal pada perineurium, juga 
karena terganggunya suplai vaskular ke saraf. Saraf-saraf kranial VI, VII, dan IV 
adalah yang pa ling sering terkena. Tanda serebri fokal biasanya sekunder karena 
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nekrosis kortikal atau vaskulitis oklusif, paling sering karena trombosis vena korti- 
kal. Vaskulitis serebral dapat menyebabkan serebritis dan abses. Trombosis vasku- 
!ar dapat menycbabkan kejang dan hemiparesis. 


Diagnosis 

Diagnosis meningitis bakterial tidak dapat dibuat hanya dengan melihat gejala dan 
tanda saja. Manifestasi klinis seperti demam, sakit kepala, muntah, kaku kuduk dan 
adanya tanda rangsang meningeal kemungkinan dapat pula terjadi pada meningis- 
mus, meningitis TBC dan meningitis aseptik. Hampir semua penulis mengatakan 
bahwa diagnosis pasti meningitis hanya dapat dibuat dengan pemeriksaan cairan 
serebrospinalis melalui pungsi lumbal. Oleh karena itu setiap pasień dengan 
kecurigaan meningitis harus diiakukan pungsi lumbal. 

Pada bayi-bayi yang menderita sepsis pungsi lumbal harus diiakukan oleh 
karena 20% pasień sepsis pada neonatus juga menderita meningitis. Pungsi lumbal 
juga diiakukan pada anak-anak yang menderita bakteriemia dengan demam tidak 
turun-turun atau curiga adanya rangsang meningeal. Oleh karena meningitis bakte¬ 
rial bersifat progresif, hasil pemeriksaan caitan serebrospinal yang normal pada pe¬ 
meriksaan pertama pada pasień yang diduga menderita meningitis jangan sampai 
menghilangkan kewaspadaan dokter akan kemungkinan terjadinya meningitis. Ob- 
servasi ketat pasień diperlukan sampai pasień kembali normal, pungsi lumbal da¬ 
pat diulangi setelah 8 jam apabila memang diperlukan. Selama fasę akut, dałam 
beberapa hari pertama, sel yang dominan adalah polimorfonu- klear sampai sekitar 
95%. Dengan perjalanan penyakit ada kenaikan bertahap limfosit dan sel mononuk- 
lear yang besar dan pengobatan antibiotik yang diberikan sebelum pasień masuk 
rumah sakit dapat mengacaukan gambaran cairan serebrospinal. Cairan serebrospi¬ 
nal yang mengandung sel polimorfonuklear harus dipertimbangkan sebagai abnor- 
mal, karena 95% dari populasi normal tidak menunjukkan sel polimorfonuklear 
dałam cairan serebrospinal. Kenaikan kadar protein dan penurunan kadar glukose 
cairan serebrospinal biasanya didapatkan pada meningitis bakterial, hal tersebut 
dapat membantu membedakan dengan meningitis aseptik walaupun gambaran 
laboratorium tersebut juga bisa didapatkan pada meningitis tuberkulosa. Kenaikan 
kadar protein biasanya di atas 75% dan setiap penyakit yang mengenai leptomenin- 
gen akan menyebabkan kenaikan kadar protein cairan serebrospinal. Kadar gula bi¬ 
asanya menurun sampai 20 mg% bahkan kadang-kadang dapat sampai 0 mg%. 
Faktor-faktor yang diduga męrendahkan gula dałam cairan serebrospinal adalah 
mikroorganisme yang sangat banyak yang membutuhkan gula untuk metabolis- 
menya, j umiał; sel yang amat tinggi,defek pada trans por gula ke dałam cairan sere¬ 
brospinal, dan mungkin ada peningkatan pemakaian gula oleh o tak akibat 
kenaikan proses glikolisis. Fengukuran kadar C-reacłive protein dałam cairan sere¬ 
brospinal mempunyai nilai kepekaan, ketepatan dan produktif yang tinggi dałam 
menentukan bakterial penyebab pada meningitis. 
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Kultur dan uji resistensi bakterii pada cairan serebrospinał baru ada hasil setelah 
24-72 jam. Untuk identifikasi bakteri penyebab yang cepat adalah pewamaan 
Gram, counłeńmmunoelectrophoresis dan aglutinasi lateks. Pewamaan Gram bukan- 
lah untuk menegakkan diagnosis etiologis, tetapi penting untuk menentukan peng- 
obatan. Counłeńmmunoelectrophoresis dapat membedakan bakteri seperti H influen- 
zoe, N. meningitidis, Streptococcus group B, dan S. pneumonioe, tetapi kurang sensitif 
dan banyak negatif palsu. Pemeriksaan dapat dilakukan pada cairan serebrospinał, 
urin dan serum. Aglutinasi lateks lebih sensitif dan dapat ddakukan pada cairan 
serebrospinał atau urin, hanya memerlukan sedikit cairan dan dałam waktu 30 
menit sudah ada hasil. Pemeriksaan lain adalah limulus lysate dan polymerase choin 
reaction (PCR). Limulus lysate pada cairan serebrospinał berguna untuk deteksi ku- 
man Gram negatif, tetapi tidak dapat untuk diferensiasi jenis kuman Gram negatif. 

Komplikasi 

Komplikasi dapat terjadi sebagai akibat pengobatan yang tidak sempuma atau pen- 
gobatan yang terlambat Komplikasi yang mungkin ditemukan adalah ventrikulitis, 
efusi subdural, gangguan elektrolit, meningitis berulang, abses otak, kelainan neu- 
rologis berupa paresis atau paralisis, gangguan pendengaran, hidrosefalus, pada 
pengawasan jangka panjang mungkin ditemukan retardasi mental dan epilepsi. 

Ventrikuiitis 

Infeksi pada sistem ventrikel dapat primer atau sekunder penyebaran mikroorgan- 
isme dari ruang sebaraknoid karena pasang turut cairan serebrospinał atau migrasi 
kuman yang bergerak. Komplikasi sering terjadi pada neonatus, pemah dilaporkan 
sampai 92% pada bayi dengan meningitis purulenta. Apabila ventrikulitis disertai 
obstruksi aquaductus Sylvii, maka infeksinya menjadi setempat (terlokaLisasi) sep¬ 
erti abses, dengan peningkatan tekanan intrakranial yang cepat dan dapat menye- 
babkan hemiasL Pada ventrikulitis perlu pengobatan dengan antibiotik parenteral 
sec ara masif, irigasi dan drainase secara periodik. 

Efusi Subdural 

Kemungkinan adanya efusi subdural perlu dipikirkan apabila demam tetap ada 
setelah 72 jam pemberian antibiotik dan pengobatan suportif yang adekuat, ubun- 
ubun besar tetap membonjol, gambaran klirus meningitis tidak membaik, kejang fo- 
kal atau umum, timbu! kelainan neurologis fokal dan muntah-muntah. Diagnosis 
ditegakkan dengan transiluminasi kepala atau penritraan. Transiluminasi kepala 
dinyatakan positif bila daerah translusen asimetri, pada bayi berumur kurang dari 
6 bulan daerah translusen melebihi 3 cm, dan pada bayi berumur 6 bulan atau lebih 
daerah translusen melebihi 2 cm. Sełanjutnya efusi subdural mempunyai 4 ke¬ 
mungkinan: a. kering sendiri, bila jumłahnya sedikit; b. metetap atau bertambah 
banyak. c. membentuk membran yang berasal dari fibrin. d. menjadi empiema. 
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Pengobatan efusi subdural masih kontroversial, tetapi biasanya dilakukan tap 
subdural apabila terdapat penekanan jaringan otak, demam menetap, kesadaran 
menurun tidak membaik, peningkatan tekanan intrakrćinial menetap, dan empi- 
ema. Dilakukan tap subdural tiap 2 hari (gelang sehari) sampai kering. Kalau dałam 
^ minggu tidak kering dikonsulkan ke Bagian Bedah Saraf untuk dikeringkan. 
kalau lebih dari 2 minggu tidak kering akan terbentuk membran yang berasal dari 
fibrin, dan dapat menghalangi pertumbuhan otak. Membran akan membentuk 
neovasku!ar yang ujungnya menempel di korteks serebri dan dapat merupakan 
fokus iriatif akan timbuinya epilepsi di kemudian hari. Pengeluaran cairan satu kali 
tap maksimal 30 mi pada kedua sisi. Cairan yang keluar pada permulaan berwarna 
xantokrom, setelah tap beberapa kali menjadi kuning muda. 

Gangguan Cairan dan Elektrolit 

Pada pasień meningitis bakteriał kadang disertai dengan hipervolemia (edema), 
oliguria, gelisah, iritabel, dan kejang. Hal ini disebabkan oleh karena syndromc inap- 
propńałe antidiuretic hormonc release (SIADH), sekresi ADH berlebihan. Diagnosis 
ditegakkan dengan menimbang ulang pasień, memeriksa elektrolit serum, mengu- 
kur volume dan osmolalitas urin, dan mengukur berat jenis urin. Pengobatan den¬ 
gan restriksi pemberian cairan, pemberian diuretik (furosemid). Pada pasień yang 
berat dapat diberikan sedikit natrium. 

Tuli 

Kira-kira 5-30% pasień meningitis bakteriał mengalami komplikasi tuli teru tama 
apabila disebabkan oleh S. pneumomiae. Tuli konduktif disebabkan oleh karena in- 
feksi telinga tengah yang menyertai meningitis. Yang terbanyak tuli sensorineural. 
Tuli sensorineural lebih sering disebabkan oleh karena sepsis koklear daripada 
kelainan N.Vin. Gangguan pendengaran dapat dideteksi dałam waktu 48 jam sakit 
dengan BAEP. Biasanya penyembuhan teijadi pada akhir minggu ke-2, tetapi yang 
berat menetap. 

Pemberian deksametason dapat mengurangi komplikasi gangguan pendenga- 
ran apabila diberikan sebelum pemberian antabiotik dengan dosis 0,6 mg/kgBB/ 
hari intravena dibagi 4 dosis selama 4 hari. Komplikasi lain berupa hidrosefalus, 
kejang, hemiparesis, tetraparesis, dan retardasi men tal. Pada hidrosefalus dikonsul¬ 
kan ke Bagian Bedah Saraf untuk pemasangan pirau ventrikulo-peritoneaL 


Pengobatan 

Pasień meningitis purulenta pada umumnya dałam kesadaran yang menurun yang 
seringkali disertai muntah dan atau diare. Oleh karenanya untuk membina masu- 
kan yang baik, pasień perlu Iangsung mendapat cairan intravena. Bila didapatkan 
tanda asidosis maka hal ini harus dikoreksi dengan memberikan cair an yang men- 
gandung korektor basa. Darah atau pląs ma dapat diberikan menurut keperluan. 
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Bila anak ntasuk dałam status konvulsivus diberikan diazepam 0.2-0,5 mg/kgBB 
secara intxavena perlahan-lahan, apabila kejang belum berhenti pemberian diaze- 
pam dapat diulang dengan dosis dan cara yang sama. ApabiJa kejang berhenti di- 
lanjutican dengan pemberian fenobarbital dengan dosis awal 10-20 mg/kgBB IM, 
dua puluh empat jam kemudian diberikan dosis rumat 4-5 mg/kgBB/hari Apabila 
dengan diazepam intravena 2 kali berturut-tuiut kejang belum berhenti dapat 
diberikan fenitoin dengan dosis 10-20 mg/kgBB secara intravena perlahan-lahan 
dengan kecepatan dałam 1 menit jangan melebihi 50 mg atau 1 mg/kgBB/memt 
Dosis selanjutnya 5 mg/kgBB/hari diberikan 12-24 jam kemudian. 

Kortikosteroid Pada penelitian terbukti bahwa steroid dapat mengurangi pro- 
duksi mediator inflamasi seperti sitokin, sehingga dapat mengurangi kecacatan 
neurologis seperti paresis dan tuli, dan menurunkan mortalitas apabila diberikan 
pada pasień ringan dan sedang, dan diberikan 15-20 menit sebelum pemberian an- 
tibiotik. Kortikosteroid yang memberikan hasil baik ialah deksametason dengan do¬ 
sis 0 6 mg/kgBB/hari selama 4 hari. Penggunaan kortikosteroid pada pasień 
menińgitis masih kontroversial, tetapi kebanyakan peneliti sehiju dengan menggu- 
nakan deksametason. 

Penggunaan antibiotik Penggunaan antibiotik terdiri dari 2 fasę, yaitu fasę per- 
tama sebelum ada hasil biakan dan uji sensitivitas. Pada fasę ini pembenan anbbi- 
otik secara empirik. Di klinik kami penyebab terbanyak H. influenzae dan 
Pneumococcus, pada neonatus Salmonella, maka digunakan kombinasi ampisilin 
dan kloramfenikol secara intravena. Dosis ampisilin 200-300 mg/kgBB/hari dibagi 
dałam 6 dosis, kloramfenikol 100 mg/kgBB/hari dibagi dałam 4 dosis pada neona¬ 
tus 50 mg/kgBB/hari). Pada bayi dan anak pengobatan selama 10-14 han, dan 
pada neonatus selama 21 hari. Pengobatan secara empirik lain ialah: pada neonatus 
digunakan kombinasi antara ampisilin dan aminoglikosid atau ampisilin dan sefo- 
taksim. Pada umur 3 bulan-10 tahun digunakan kombinasi ampisilin dan kloram¬ 
fenikol atau sefuroksim, sefotaksim atau seftriakson. Pada usia Iebih dan 10 tahun 
digunakan penisilin. Pada gangguan imunitas digunakan kombinasi ampisilin dan 
sefotaksim. Pada pasień dengan pirau digunakan sefotaksim dan Vancomycin. Pen¬ 
gobatan fasę kedua setelah ada hasil biakan dan uji sensitivitas disesuaikan dengan 
kuman penyebab dan obat yang serasi. Pada meningitis terdapat penmgkatan per- 
meabilitas sawar darah otak, dan hal ini justru menguntungkan karena anhbiotik 
Iebih mudah masuk ke dałam ruang subaraknoid dan ventrikel. 

Antibiotik yang dipergunakan untuk meningitis purulenta ialah: H. influtnzat: 
ampisilin, kloramfenikol, seftriakson dan sefotaksim. S. pneumoniae : penisilin, klo- 
ramfenikol, sefuroksim, seftriakson, dan vankomisin. N. menmgitidis: penisilin klo¬ 
ramfenikol, sefuroksim, seftriakson. Kuman gram negatif: sefotaksim, septaadim, 
seftriakson dan amikasin. Staphylococcus: nafsilin, vankomisin, dan rifampism. Neo¬ 
natus- ampisilin, gentamisin, tobramisin, vankomisin, amikasin, kanamisin, sef¬ 
triakson, sefotaksim, seftazidim, dan penisilin. Dosis antibiotik pada memngibs 
purulenta: ampisilin 200-300 mg/kgbb/hari (tunggal 400 mg), kloramfenikol 100 
mg/kgbb/hari (neonatus 50 mg/kgbb/hari, waspada gray baby), sefuroksim 250 
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mg/kgbb/hnri, scfotaksim 200 mg/kgbb/hnri (neonatus 0-7 hari UK) mg/kgbb/ 
hari), seftriakson 100 mg/kgbb/hnri. scftazidim 150 mg/kgbb/hari (neonatus 60-00 
mg/kgbb/hari, gcntamisin neonatus: 0-7 hari 5 mg/kgbb/hari, 7-28 han 7,5 mg/ 
kgbb/hari, amikasin 10-15 nig/kgBB/hari 

Pungsi lumbal ulangan apabila klinis membaik dilakukan pada hari kc-10 pcng- 
obatan, kcadaan laboratorium membaik pengobatan diteruskan 2 hari lagi, kemu- 
dian di pulangkan. Pada neonatus pada hari kc-21 atnu kalau ada indikasi. 


Prognosis 

Prognosis pasień meningitis bakterial tergantung dari banyak faktor antara lain. 

1. Umur pasień 

2. Jenis mikroorganisme pcnyebab 

3. Berat ringannya Lnfeksi 

4. Lamanya sakit sebelum mendnpat pengobatan 

5. Kepekaan bakteri terhadap antibiotik yang diberikan 

Makin muda umur pasień makin jelek prognosisnya; pada bayi baru lahir yang 
menderita meningitis angka kematian masih tinggi. lnfeksi yang berat disertai DIC 
mempunyai prognosis yang kurang baik. Apabila pengobatan terlambat ataupun 
kurang adekuat dapat menyebabknn kematian atau cacat yang permanen. lnfeksi 
yang disebabkan bakteri yang resisten terhadap antibiotik bersifat fatal. 

Dengan deteksi bakteri pcnyebab yang baik pengobatan antibiotik yang adekuat 
dan pengobatan suportif yang baik angka kematian dnn kccacatan dapat ditu- 
runkan. Walaupun kematian dan kccacatan yang disebabkan olch bakteri gram 
negatif masih sulit diturunkan, tetapi meningitis yang disebabkan olch bakten- 
bakteri seperti H. influcnzac. pneumokok, meningokok angka kematian dapat ditu- 
runkan dari 50-60% menjadi 20-25%. 
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Abses Otak 

Definisi 

Abses otak adalah terdapatnya timbunan nanah yang terlokalisasi dałam jaringan 

otak, baik itu disertai pembentukan kapsuł ataupun tidak. 


Epidemiolog! 

Sutomenggolo dkk melaporkan selama tahun 1986-1989 20 pasień abses otak beru- 
sia 1-12 tahun yang dirawat di RS Dr. Cipto Mangunkusumo, dan di RSUD Dr. Soe¬ 
tomo Surabaya selama perióde 1989-1994 dirawat 45 pasień dengan 24% meninggal 
dan 58% menderita gejala sisa. Umur pasień berkisar antara 0-10 tahun. Ditemukan 
insidens yang lebih tinggi pada pria dengan perbandingan 3:1 terhadap wanita. 


Patogenesis 

Abses otak dapat berasal dari berbagai sumber infeksi yaitu: 

• Penyebaran langsung dari fokus yang berdekatan dengan otak 

• Metastasis berasal dari fokus jauh secara hematogen 

• Trauma tembus kepala 

• Pasca-operasi kepala 

• Sumber infeksi tidak diketahui 

Sejak ditemukannya antibiotik, kejadian abses otak sebagai komplikasi infeksi 
telinga dan mastoid sangat berkurang, tetapi masih merupakan sumber infeksi 
penyebab abses otak yang terbanyak, ber&isar antara 21%-30%. Di negara berkem- 
bang terjadinya abses otak sebagai komplikasi infeksi telinga dan sinus lebih tinggi 
daripada di negara maju. 

Menurut Britt infeksi sinus para nasal menyebar melalui tromboflebitis vena 
diploik yang tidak mempunyai katup ke lobus frontalis atau temporalis pada 
umumnya akan membentuk abses tunggal yang letaknya superfisial dan berde¬ 
katan dengan sumber infeksi. Sedangkan sinus frontalis menyebabkan abses di 
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bagian anterior atau inferior lobus frontalis, sinusitis sphenoidalis menyebabkan ab- 
ses di lobus frontalis afcau temporaiis, sinusitis maksiłaris akan menyebabkan abses 
di lobus temporaiis, sedangkan sinusitis ethmoidalis menyebabkan abses di lobus 
frontalis. Infeksi telinga tengah dapat mencapai otak secara langsung atau terlebih 
dahulu mengalami tromboflebitis sinus lateralis, petrositis atau meningitis. Penye- 
baran terjadi ke dałam lobus temporaiis, akan tetapi infeksi telinga tengah dapat 
pula menyebar melalui foramen ovale atau rotundum ke dałam organ vestibular, 
koklear atau melalui kanalis akustikus internus. 

Abses otak dapat didahului oleh infeksi duramater. Duramater yang melapisi 
mastoid terinfeksi melalui flebitis pembuluh darah atau karena menempelnya 
duramater pada tulang yang terinfeksi, infeksi yang berasal dari mastoid dapat 
mencapai serebelum. Destruksi tulang temporaiis yang disebabkan oleh adanya 
kolesteatoma atau trauma dapat merupakan ja łan infeksi ke dałam lobus temporaiis 
atau serebelum. Tromboflebitis vena emisaria pada tulang temporaiis dapat meru¬ 
pakan jalan infeksi ke fossa anterior atau posterior karena vena ini berhubungan 
dengan vena-vena pada kortex dan sinus venosus intrakranial. 

Abses otak yang terjadi oleh karena penyebaran hematogen dari fokus yang 
jauh dapat berasal dari infeksi kulit, gigi, infeksi paru kronik, osteomielitis, sepsis 
atau endokarditis bakteriałis. Di negara maju dilaporkan oleh Britt bahwa sebanyak 
60% abses otak disebabkan oleh infeksi dari fokus yang jauh, sedangkan di negara 
berkembang hanya 16,5%. Abses yang terjadi seringkali merupakan abses multipel 
dan terbentuk pada pertemuan substansia alba dan substansia grisea. Daerah yang 
terkena sesuai dengan aliran darah regional, yang tersering adalah daerah yang 
mendapat aliran dari arteria serebri media yaitu lobus parietalis atau lokasi yang 
tidak umum misalnya batang otak. 

Trauma tembus dengan benda panas, misalnya peluru lebih sedikit menyebab¬ 
kan abses dibanding dengan trauma tembus oleh benda kotor. Fraktur basis kranii 
dengan bocomya cairan serebrospinal merupakan jalan masuk mikroorganisme 
penyebab abses. Pada operasi kraniotomi, adanya benda asing misalnya kateter pi- 
rau ventrikuloperitoneal dapat merupakan penyebab terbentuknya abses jika terin¬ 
feksi. Organisme masuk pada saat operasi atau dapat juga berasal dari luka kulit, 
osteomielitis atau flap tulang. 


Etiologi 


Berdasarkan bakteri penyebab, maka etiologi dapat dibagi menjadi: 
Organisme aerobik: 


o Gram positif 
o Gram negatif 
Organisme anaerobik 
Fungi 
Parasit 


: Streptokokus, Stafiiokokus, pneumokokus. 

: E. co//, HemophUus influenzae. Proteus, Pseudomonas 
: B.fragilis 

: Kandida, As per gil us, Nokardia 
: E. histolytita 
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Faktor Predisposisi 

Penyakit jantung bawaan sianotik dengan pirau kanan ke kiri, terutama pada anak 
usia lebih dari 2 tahun, dikenal sebagai faktor predisposisi terjadinya abses otak. 
Pada pasień ini terjadi polisitemia dan aliran darah lambat. Keadaan ini menyebab- 
kan terjadinya infark kecil-kecil yang dapat merupakan tempat timbulnya abses. 

Abses otak juga mudah terjadi pada pasień dengan penyakit kronik misalnya 
diabetes nielitus, sarkoidosis, pasień penyakit keganasan (leukemia, limfoma ma¬ 
ligna), pasień yang menerima obat imunosupressif untuk waktu yang lama, pasień 
yang mendnpat pengobatan kortikosteroid atau sitostatika dan pasień AIDS. Or- 
ganisme yang ditemukan pada pasień gangguan immunitas berbeda dengan spek¬ 
trum organisme pada pasień lain, juga sering ditemukan infeksi oportunistik 
(jamur, parasit, bakteri yang tidak umum) yang biasanya menunjukkan virulensi 
rendah dan apatogen. 

Histopatologi 

Jaringan otak rentan terhadap infeksi dan tidak mempunyai mekanisme pertahan- 
an yang baik. Pembentukan kapsuł kolagen merupakan respons yang terpenting 
dałam membatasi penyebaran abses. Enzmann dan Britt pada penelitiannya pada 
anjing yang diinokulasi dengan Streptococcus alpha iicmolyticus membandingkan CT- 
scan dengan neuropatologi ternyata kapsuł terbentuk sempuma dałam 2 minggu. 

Secara histologik terjadinya abses dapat dibagi menjadi empat stadium yaitu 
fasę serebritis dini, fasę serebritis lambat, pembentukan kapsuł dini dan pembentu¬ 
kan kapsuł lambat. Pembentukan kapsuł pada manusia umumnya sesuai dengan 
percobaan pada binatang walaupun kadang-kadang dapat lebih lambat. 

Fasę Serebritis Dini (Hari 1-3) 

Umumnya abses terjadi pada substansia ałba atau pertemuan antara substansia 
alba dengan substansia grisea. Duapuluh empat jam setelah inokulasi kuman, ter¬ 
jadi perubahan-perubahan berupa proliferasi sel radang berupa leukosit polimor- 
fonuklear, linifosit dan sel płasma sekitar Iapisan adventisia pembułuh darah yang 
tcrdapat di sekitar daerah abses, di sini tidak ditemukan retikulin atau kolagen. 
Peradangan perivaskular ini disebut fasę serebritis. Lesi tidak berbatas tegas den- 
uan jaringan sekitar, pada saat ini terjadi edema yang dapat menyebabkan pening- 
kalan tekanan intrakranial. Proliferasi sel radang terjadi sejak hari pertama dan 
bertambnh banyak dengan cepat dałam 3 hari. 


Faso Serebritis Lambat (4-9 Hari) 

Pada hari ke 4 pembahan histologik yang terjadi adalah sel radang melepaskan en- 
zirn, dan pus mulai terbentuk. Pus bersama dcbris asełular akan menyebabkan jar¬ 
ingan nekroiik bertambah łuas. Di sekitar daerah nekrotik ditemukan sel radang. 
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makrofag dan fibroblas. Terjadi pula proliferasi pembuluh darah, dinding pembu- 
luh darah seringkaii membengkak dan terlihat perdarahan petekial. Fibroblas 
membentuk jaringan retikulin berupa jala yang akan menjadi prekursor kapsuł. 
Proses ini menyebabkan mulainya pemisahan abses dengan jaringan sehat. Edema 
otak maksimum pada fasę ini, juga ukuran abses mencapai ukuran terbesar. Pada 
saat ini masih ditemukan mikroorganisme didalam pusat nekrotik walaupun tidak 
sebanyak pada fasę serebritis dini. 

Fasę Pembentukan Kapsuł Dini (10-13 Hari) 

Pada hari ke 10-13, debris difagosit oleh makrofag dan ukuran pusat nekrotik 
mengecil. Jumlah fibroblas bertambah dałam kapsuł yang sedang berkembang. Fi¬ 
broblas membentuk jaringan retikulin mengelilingi daerah nekrotik. Substansia 
alba mempunyai vaskularisasi yang kurang dibandingkan dengan substansia grisea 
sehingga pembentukan kapsuł pada daerah substansia alba lebih lambat. Akibat- 
nya abses dapat membesar ke dałam substansi alba, dan bila terlalu besar dapat pe- 
cah ke dałam sistem ventrikel. Serabut retikulin membentuk jalinan dan menjadi 
kolagen, yang terlihat di beberapa tempat matriks retikulin. Terlihat neovasku- 
larisasi dan proliferasi astrosit di bagian Iuar kapsuł, dan derajat edema pada otak 
berku rang. 

Fasę Pembentukan Kapsuł Lambat (Hari 14 Dan Berikutnya) 

Abses telah terbentuk lengkap, terlihat 5 zona, yaitu: l).daerah nekrotik terisi debris 
dan sel radang, 2).seł radang, makrofag dan fibroblas pada bagian tępi pusat nek¬ 
rotik, 3).kapsuł kolagen tebal, 4).Iapisan neovaskułar dengan tambahan sel fibro¬ 
blas. Pembuluh darah menunjukkan sisa perivaskular cuffing dari sel radang atau 
serebritis dan 5).astrositosis reaktif, gliosis dan edema otak di luar kapsuł. Gliosis 
bertambah dengan cepat pada minggu ke tiga. Kapsuł lebih tipis pada arah ven- 
trikeł dan lebih tebał pada arah korteks atau selaput otak. Hal ini merupukan salah 
satu sebab mengapa abses mudah pecah ke dałam ventrikel sedangkan pada tnen- 
ingitis jarang ditemukan. 

Abses Disebabkan oleh Jamur 

Abses karena jamur umumnya merupakan penyebaran hematogen dari infeksi di 
tempat lain. Pada mulanya terlihat invasi vaskułar oleh jamur, disusul trombosis 
sekunder dan infark otak. Teijadi respon inflamasi berupa infiltrasi Ieukosit poli- 
morfonuklear. Dapat teijadi kapsuł menyerupai abses yang disebabkan ołeh infeksi 
piogenik. Dałam bagian nekrotik terdapat sel radang, makrofag, fibroblas dan sel 
besar berinti banyak terisi jamur yang telah difagosit Hifa dapat menembus kapsuł. 
Pembuluh darah yang berdekatan dengan kapsuł abses memperlihatkan serebritis 
yang khas dengan sebukan sel limfosit dan sel pląs ma. Dapat terjadi pembentukan 
granułoma di tengah pusat nekrotik. 
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Abses Disebabkan oieh Parasit 

Amoeba menyebabkan terjadinya pusat nekrotik berisi debris dan terutama sel 
mononuklear, dikelilingi kongesd vaskular, nekrosis jaringan saraf dan sebukan sel 
Iimfosit, sel plasma dan mononuklear lain. Pembentukan kapsuł tidak ada atau 
hanya sedikit. Dapat ditemukan kista dan trofozoiŁ Toksoplasma dapat menyebab¬ 
kan ensefalitis, abses atau granuloma dengan atau tanpa pusat nekrotik. 

Faktor yang mempengaruhi pembentukan kapsuł: 

1. Jenis mikroorganisme 

2. Asal infeksi (penyebaran langsung atau hematogen) 

3. Resistensi pasień dan ada tidaknya gangguan kekebalan 

4. Pemberian kortikosteroid 

5. Pemberian antibiotik 

Jenis Mikroorganisme 

Beberapa mikroorganisme misalnya Bacteroides fragilis membentuk toksin yang ber- 
sifat sebagai enzim, di antaranya kolagenase yang menyebabkan lisis kapsuł dan 
hialuronidase serta heparinase.yang mungkin menyebabkan bertambahnya edema. 
Abses yang terbentuk mempunyai kapsuł yang tipis. Diduga bahwa perbedaan be- 
rat molekuł protein pada membran luar mikroorganisme menyebabkan perbedaan 
ciri abses ótak yang terbentuk. Apakah infeksi anaerob dan infeksi campuran mem- 
perlambat pembentukan kapsuł dibandingkan dengan infeksi aerob masih menjadi 
pertentangan. 

Asal Infeksi 

Abses yang terjadi di dałam substansia alba dan berasał dari proses hematogen 
membentuk kapsuł łebih lambat dibandingkan abses yang terjadi karena penye¬ 
baran langsung dan terletak superfisial. Abses yang disebabkan oieh embołi septik 
mengandung sel radang dan infiltrat perivaskułar yang łebih sedikit, dan kapsuł 
yang terbentuk juga łebih tipis. 

Abses yang terjadi karena penyebaran hematogen, embołi vegetadf menyebab¬ 
kan terbentuknya infark kecil łebih dahulu, daerah infark mengałami kekurangan 
oksigen sehingga neovaskułarisasi dan migrasi fibrobłas terhambat, pembentukan 
retikułin dari fibrobłas memerlukan oksigan, hingga pembentukan abses lambat 

Resistensi Pasień dan Gangguan Kekebalan 

Penełitian eksperimental terhadap anjing yang dirusak sistem kekebalannya den¬ 
gan pemberian azatioprin dan steroid, terlihat bahwa pembentukan kolagen 
berkurang dan łebih lambat, jumłah sel radang berkurang terutama leukosit poli- 
morfonuklear dan fagosit, mikroorganisme menetap łebih lama dan gliosis łebih 
nyata. Pada fasę serebritis, edema yang terjadi łebih hebat dan pada fasę terakhir 
ukuran abses łebih besar dibandingkan dengan kontrol. 
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Pemberian Kortikosteroid 

Pemberian kortikosteroid mengurangi edema yang terjadi pada jaringan sekitar ab- 
ses. Jumlah leukosit polimorfonuklear dan makrofag berkurang, respons fibroblas 
dan pembentukan kolagen berkurang dan hilangnya bakteri menjadi lebih lambat. 

Menurut kepustakaan dikatakan bahwa kortikosteroid bermanfaat pada tumor 
dan abses otak, sedangkan pada cedera otak masih dipertanyakan. Pada abses otak 
yang'kerusakan sełnya tidak banyak, kortikosteroid dapat sebagai anti oksidan 
yang dapat mengurangi edema otak. Pemberian steroid hanya menyebabkan dind- 
ing kapsuł menjadi sedikit lebih tipis tanpa perubahan diameter abses atau peneka- 
nan inflamasi dan pemberian steroid tidak menyebabkan peningkatan mortalitas. 
Ketebalan dinding abses setelah 2 minggu tetap sama antara kelompok yang men- 
dapat steroid dibandingkan dengan grup yang tidak mendapat steroid. 

Pemberian Antibiotik 

Bila antibiotik diberikan bersamaan dengan inokulasi kuman, tidak terjadi abses. 
Pemberian antibiotik setelah inokulasi kuman berlangsung 24 jam menyebabkan 
terbentuknya abses dengan jumlah kuman sangat sedikit sedangkan bila antibiotik 
baru diberikan setelah 48 jam tidak ada perbedaan histologis dan jumlah kuman 
dengan kontrol yang tidak mendapat antibiotik. 

Manifestasi Klinis 

Gejala dan tanda klinis abses otak tergantung kepada banyak faktor, antara lain lo- 
kasi,-ukuran, stadium dan jumlah lesi, keganasan kuman, derajad edema otak, re¬ 
spons pasień terhadap infeksi, umur pasień. 

Bagian otak yang terkena dipengaruhi oleh lokasi infeksi primemya. Lobus 
frontalis dan temporalis yang paling sering terkena, karena adanya hubungan den¬ 
gan infeksi telinga tengah dan sinus. Pada infeksi telinga, lobus temporalis lebih 
sering terkena abses daripada serebelum, sedangkan abses otak yang karena penye- 
baran hematogen sering mengenai lobus parietalis. 

Gejala yang timbui pada stadium awal tidak spesifik, baik pada pasień dengan 
penyakit jantung bawaan sianotik atau infeksi primer. Pada fasę serebritis timbui 
gejala sakit kepala, demam, letargi dan kejang baik fokal atau umum. Dengan 
adanya progresivitas abses , gejala yang mula-mula minimal atau tak ada sama 
sekali akan menjadi jelas. Pada anak progresivitas penyakit ditandai dengan gang- 
guan neurologis bersamaan dengan gejala peningkatan tekanan intrakranial. Pada 
bayi, pembesaran lingkar kepala yang abnormal sering dikacaukan dengan proses 
intrakranial yang lain yaitu efusi subdural atau tumor. Menurut Volpe ada dua 
manifestasi mayor abses otak pada neonatus, yaitu: 

1. Manifestasi peningkatan tekanan intrakranial yang akut atau subakut 
(muntah, ubun-ubun cembung, pembesaran ukuran kepala, melebamya su- 
tura) dan manifestasi serebral fokal yang lebih jarang. 

2. Manifestasi akut meningitis bakterial. 
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Manifestasi yang pertama lebih sering dan terjadi pada hari-hari pertama sam- 
pai dengan beberapa minggu. Sering hal ini dikacaukan dengan manifestasi 
hidrosefalus kongenital. 

Manifestasi abses otak sebenarnya didasarkan adanya: 

1. Manifestasi peningkatan tekanan intrakranial berupa sakit kepala, muntah, 
papiledema 

2. Manifestasi supurasi intrakranial berupa iritabel, drowsiness, atau stupor, 
tanda rangsang meningeal 

3. Tanda infeksi berupa demam, menggigil, leukositosis 

4. Tanda lokal jaringan otak yang terkena berupa kejang, gangguan saraf kra- 
nial, afasia, ataksia, paresis 

Sakit Kepala 

Sakit kepala merupakan manifestasi awal yang paling sering dijumpai, bersifat 
paroksismal ataupun menetap. Kadang-kadang pasień dapat menunjukkan lokasi 
sakit kepalanya. Saat timbulnya sakit kepala bervariasi, pada umumnya pada pagi 
hari atau malam hari. Dikatakan selama tidur malam PC0 2 arteria serebral mening- 
kat, sehingga mengakibatkan peningkatan aliran darah serebral yang akan mening- 
katkan aliran darah otak, sehingga dengan demikian akan mempertinggi tekanan 
intrakranial. 

Pada pasień otitis media, trauma kepala atau penyakit jantung kongenital den¬ 
gan sakit kepala yang terus menerus harusłah dipikirkan suatu abses otak sampai 
terbukti bukan abses otak. Morgan mendapatkan sakit kepala pada 70% kasus, dan 
Soetomenggolo mendapatkan 55%. 

Muntah 

Manifestasi muntah sering timbul pada pagi hari setelah bangun tidur. Hal im dise- 
babkan oleh tekanan intrakranial yang menjadi lebih tinggi selama tidur malam, 
dengan PCO ; serebral meningkat. Muntah tddak selalu proyektil dan sering tanpa 
didahului rasa mual, terdapat pada 65% kasus, dan penełitian di Bagian limu Kese- 
hatan Anak Fakultns Kedokteran Universitas Indonesia didapat gejala muntah 
pada 50% kasus. 

Kejang 

Kejang bisa bersifat lokal atau menyeluruh, dan terjadi sekitar 30%-50% kasus. Bi- 
asanya terjadi jika peningkatan tekanan intrakranial mendadak tinggi, dan kejang 
bersifat menyeluruh. Kejang fokal dapat dipakai untuk petunjuk lokasi lesi, dan le¬ 
bih sering terjadi pada bayi bila dibandingkan anak yang lebih besar Di Bagian 
limu Kesehatan Anak Fakultas Kedokteran Universitas Indonesia gejala kejang ter¬ 
dapat pada 50% kasus. 
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Penurunan Kesadaran 

Penurunan kesadaran oleh karena abses otak biasanya berlangsung secara bertahap 
sesuai dengan urutan rostrokaudal batang otak, bisa mendadak dan berakhir den- 
gan kematian karena pecahnya abses ke dałam ventrikel III. Sakit kepala hebat 
yang mendadak disertai dengan kaku kuduk dan demam menandakan adanya 
ruptur abses ke dałam ventrikeł. Derajat penurunan kesadaran sangat bervariasi, 
dan berhubungan dengan outcome pasień abses otak, makin jelek kesadaran pasień, 
makin jelek prognosisnya. Di Bagian limu Kesehatan Anak Fakultas Kedokteran 
Universitas Ińdonesia gejała kesadaran menurun didapatkan pada 35% kasus. Men- 
urut Garfield, dari 100 kasus yang diteliti, jika dilihat derajat penurunan kesadaran- 
nya maka berturut turut mortałitasnya sebanyak 18%, 32%, 60%, 64%. 

Papiledema 

Sebaiknya dilakukan pemeriksaan funduskopi untuk mengetahui peningkatan 
tekanan intrakranial. Jada uji menemukan papiledema sebanyak 50% dari kasus 
yang diteliti, namun gejała Lni tidak dijumpai pada anak di bawah 2 tahun, dan 
penelitian di Bagian limu Kesehatan Anak FKUI mendapatkan 40% kasus. Jika ab¬ 
ses terjadi di serebelum, akan tampak papiledema yang disertai manifestasi pening¬ 
katan tekanan intrakranial dan gangguan koordinasi. 

Manifestasi Neurologis 

Manifestasi neurologis timbul karena adanya peningkatan tekanan intrakranial dan 
efek massa. Manifestasi neurologis yang spesifik biasanya menunjukkan lokasi lesi. 
Adanya afasia, hemiparesis, dan gangguan penglihatan sebagai tanda lokal yang 
sering dijumpai. Sakit kepala, muntah dan drowsiness biasanya disertai hemipare¬ 
sis dan hemianopsia homonimous jika cabang-cabang optikus terlibat. Kelemahan 
saraf abdusen sering dijumpai. Bila lobus frontalis posterior dan parietalis anterior 
terkena akan menyebabkan kejang fokal atau menyeluruh, gangguan motorik atau 
sensorik pada sisi yang berlawanan. Pada penelitian di Bagian limu Kesehatan 
Anak FKUI paresis abdusens didapatkan pada 30% kasus, hemiparesis pada 30% 
kasus, tetraparesis pada 30% kasus, papil atrofi pada 25% kasus, dan nistagmus 
pada 10% kasus. Abses batang otak jarang ditemukan tapi bisa juga terjadi dari 
penyebaran hematogen ataupun otogenik. Kebanyakan kasus-kasus diidentifikasi 
setelah meninggal dan biasanya gejała klinisnya kurang mencerminkan lokasi ab¬ 
ses. Jika tiba-tiba kondisi pasień abses serebelar atau serebral menjelek maka harus 
dicurigai adanya herniasi lobus temporalis medial atau tonsil serebelum atau 
karena ruptur spontan abses ke dałam ventrikeł. 

Manifestasi Infeksi 

Demam sebagai suatu gejała infeksi tidak selalu dijumpai pada kasus abses otak, 
namun kejadiannya cukup tinggi. Menurut Yang dari 400 kasus sebanyak 57% 
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mengalami demam, sedangkan peneiitian di Bagian limu Kesehatan Anak Fakultas 
Kedokteran Universitas Indonesia gejala demam didapatkan pada 80% kasus. 


Diagnosis 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis disokong oleh pemeriksaan 
laboratorium, EEG dan pencitraan. Manifestasi klinis yang menyebabkan dugaan 
adanya abses otak adalah sakit kepala, rancu, penurunan kesadaran, kejang, papile- 
dema, kaku kuduk, dan manifestasi neurologis fokal. 

Pemeriksaan laboratorium kadang-kadang terdapat leukositosis dan pening- 
katan laju endap darah. Pada cairan serebrospinal terdapat peningkatan jumlah 
leukosit, tetapi pungsi lumbal kontra indikasi pada obses otak. Pada pemeriksaan 
EEG didapatkan adanya gelombang lambat delta voltase tinggi, tetapi tidak cukup 
akurat untuk menentukan lokasi abses. 

Radiografi Konvensional 

Pemeriksaan X~foto pada sinus atau mastoid mungkin dapat menunjukkan adanya 
infeksi primer. Foto kepala juga dapat menunjukkan adanya penggeseran glandula 
pineal dengan perkapuran akibat adanya massa abses otak. Begitu juga jika penye- 
bab abses organisme anaerobik, pada X-foto kepala dapat terlihat gas. dan pada 
bayi akan tampak pelebaran sutura atau bertambahnya digital marking pada anak, 
akibat adanya peningkatan tekanan intrakranial. Dianjurkan untuk membuat X-foto 
toraks guna menyingkirkan adanya infeksi paru. Angiografi juga dapat menentu¬ 
kan adanya abses otak. 

Ct-Scan Kepala 

Kegagalan untuk menentukan lokasi abses yang tepat merupakan salah satu faktor 
yang mendukung angka kematian yang tinggi pada abses otak. Dengan tehnik CT- 
scan yang canggih memungkinkan penentuan lokasi sekaligus stadium abses otak 
(fasę serebritis atau pembentukan kapsuł), sehingga CT-sccm saat ini dipakai untuk 
menegakkan diagnosis abses otak. Pemeriksaan MRI lebih baik untuk menentukan 
fasę serebritis. 

Keuntungan pemeriksaan CT-scan: 

1. Relatif non-invasif 

2. Nilai akurasi diagnostik cukup tinggi 

3. Dapat menentukan stadium pembentukan abses 

4. Dapat menentukan lokasi, diameter serta tebal dinding abses dengan akurat 

5. Dapat menentukan apakah abses niultipel atau soliter 

6. Dapat melihat komplikasi abses misalnya ruptur kedalam ventrikel 

7. Dapat dipakai sebagai sarana penilaian tindak lanjut. 
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Fengobatan 

Dasar pengobatan abses otak adalah mengurangi efek massa dan menghiłangkan 
kuman penyebab. Penatalaksanaan abses otak dapat dibagi menjadi pengobatan 
bedah dan konservatif. Untuk menghiłangkan penyebab dilakukan operasi baik as- 
pirasi maupun eksisi dan pemberian antibiotik. 


Antibiodk 

Dengan ditemukarmya Ci-sccm, banyak laporan tentang kkeberhasilan pengobatan 
dengan antibiotik saja atau dengan komblnasi steroid untuk mengurangi edema. 
Dikatakan banyak kesulitan dałam pemberian antibiotik, karena harus mampu me- 
nembus sawar darah otak, harus mampu menembus kapsuł bila abses telah berkap- 
sul, mempunyai spektrum yang luas karena adanya berbagai macam mikroorga- 
nisme penyebab abses. Penyuntikan antibiotik łangsung kedalam abses tidak dian- 
jurkan karena ini dapat menyebabkan timbulnya fokus epileptikus. Black niela- 
porkan bahwa kloramfenikoł, penisilin dan metisilin dapat masuk ke dałam abses. 

Ukuran abses penting dałam pengobatan dengan antibiotik. Rosenbłum 
melaporkan kesembuhan abses dengan diameter kecil (rata-rata 1,7 cm), sedangkan 
abses yang Iebih besar memerlukan intervensi bedah. Namun demikian abses yang 
kecil tidak selalu sembuh bahkan dapat membesar. Biła kondisi klinis makin jełek, 
CT-scan harus diulang dan biła menunjukkan pembesaran abses harus dilakukan 
operasi. Kriteria pasień yang dapat diterapi dengan antibiotik saja sebagai berikut: 

a. Diperkirakan operasi akan memperburuk keadaan 

b. Abses multipel terutama yang jaraknya berjauhan satu sama lain 

c. Abses disertai meningitis 

d. Abses yang lokasinya sulit dicapai dengan operasi atau operasi diperki¬ 
rakan akan merusak fungsi vitał 

e. Abses yang disertai hidrosefalus yang mungkin akan terinfeksi bila dilaku¬ 
kan operasi 

Kortikosteroid 

Steroid hanya digunakan bila terdapat efek massa yang menyebabkan manifestasi 
neurologis fokal dan penurunan kesadaran. Sebaiknya bila telah terjadi perbaikan 
kesadaran dan status neurologi memungkinkan, pemberian steroid harus segera di- 
hentikan secara berangsur-angsur. 

Pembedahan 

Pembedahan bisa berupa eksisi atau pungsi dan aspirasi. 

Prognosis 

Dikatakan mortalitas akan Iebih tinggi pada pasień yang menunjukkan perjałanan 
penyakit yang cepat. Pasień dengan gejała Iebih dari 2 minggu dan memperlihatkan 
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abses berkapsul mempunyai prognosis yang lebih baik. Keadaan umum pasień juga 
menentukan prognosis. Pasień dałam keadaan koma preoperatif mempunyai prog- 
nosis yang buruk. Pasień dengan gangguan kekebalan mempunyai prognosis bu¬ 
ruk. Abses sering disebabkan olah jamur atau parasit yang tidak membentuk 
kapsuł dan sulit diobałi baik secara bedah maupun konservatif. 

Cara biakan dan uji resistensi yang sempuma dengan memperhatikan kemung- 
kinan mikroorganisme anaerob dan pemberian antibiotik yang sesuai dapat me- 
nekan mortalitas. Abses yang bersifat soliter dan supervisial lebih baik prognosis- 
nya oleh karena mudah dijangkau dengan operasi dibandingkan dengan vang 
mułtipeł dan yang Ietaknya dałam. Kematian biasanya akibat pecahnya abses kcda- 
lam ventrikel, herniasi atau sepsis. 

Pada umumnya abses otak sepcrti juga pada penyakit infeksi lain akan mem¬ 
punyai prognosis yang lebih buruk biła lerjadi pada usia yang lebih muda, karena 
imunitas belum sempurna. Kelemahan mekanisme pertahanan tubuh yang antara 
łain disebabkan malnutrisi akan mempengaruhi kerentanan pasień. Pcigin monge- 
mukakan bahwa pada malnutrisi terjadi penurunan respon kekebalan selular daii 
netrofil dan kndar transferin serum. 


Manifestasi Klinis 

Separuh dari pasień yang scmbuh memperlihatkan hemiparesis sedangkan gang¬ 
guan kognitif mencapai 70%. Pasca operasi terdapat serangan kejang pada 30-50% 
pasień. Bila kejang telah terjadi preoperatif, umumnya selalu terjadi kejang pas- 
cabedah. Di antara pasień yang mengalami kejang, 50% berupa kejang umum se¬ 
dangkan 30% berupa kejang fokal atau cpilepsi parsial. Abses otak akan kambuh 
beberapa waktu setelah pengobatan pada 8-10% pasień, dan biasanya akan terjadi 
dałam 8-24 minggu setelah pengobatan. 
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Meningitis Tuberkulosa 

Pendahuluan 

Sampai saat ini tuberkulosis masih merupakan masalah besar di Indonesia maupun 
negara berkembang lainnya, dan dapat menimbulkan beberapa penyulit. Meningi¬ 
tis tuberkulosa merupakan salah satu penyulit tuberkulosis, yang mempunyai mor- 
biditas dan mortaiitas tinggi, dengan prognosis buruk. Walaupun pengobatan saat 
ini telah maju, gejala sisa dari meningitis tuberkulosa masih sering ditemukan, dan 
mortalitasnya masih cukup tinggi. Penyakit ini masih banyak ditemukan di Indone¬ 
sia dan insidensnya sebanding dengćtn insidens tuberkulosis itu sendiri. 
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Epidemiologi 

Insidens meningitis tuberkulosa sangat bervariasi dan bergantung kepada tingkat 
sosio-ekonomi dan kesehatan masyarakat, umur, status gizi serta faktor genetik 
yang menentukan respons imun seseorang. Sejak tahun 1930-1953, Koch dan Car- 
son menemukan 23% kasus meningitis tuberkulosa dari 248 kasus meningitis bakte- 
rial. Menurut Auerbach, insidens meningitis tuberkulosa sebanyak 42,2% dari 97 
anak yang meninggal karena tuberkulosis. 

Di Inggris pada tahun 1978-1979, insidens meningitis tuberkulosa sekitar 12%, 
sedangkan penelitian menemukan sekitar 7-12%. Penyakit ini dapat menyerang se- 
mua umur dan insidens tertinggi menurut umur pasień dari masing-masing penulis 
berbeda-beda, tetapi jarang ditemukan pada usia di bawah 6 bulan dan hampir ti- 
dak pernah pada usia dibawah 3 bulan, insidens tertinggi pada usia 6 bulan-6 ta¬ 
hun, peneliti lain ada yang menemukan insidens tertinggi pada usia 6-24 bulan. 
Peneliti Eropa menemukan insidens tertinggi pada musim semi, yaitu antara bulan 
April sampai Juni. Beberapa penulis menemukan bahwa infeksi morbili dan per- 
tusis serta trauma kepala sering mendahului timbulnya meningitis tuberkulosa. 

Patofisiologi 

Meningitis tuberkulosa pada umumnya sebagai penyebaran tuberkulosis primer, 
dengan fokus infeksi di tempat lain. Biasanya fokus infeksi primer di paru, namun 
Blockloch menemukan 22,8% dengan fokus infeksi primer di abdomen, 2,1% di 
kelenjar limfe leher dan 1,2% tidak ditemukan adanya fokus infeksi primer. Dari 
fokus infeksi primer, basil masuk ke sirkulasi darah melalui duktus torasikus dan 
kelenjar limfe regional, dan dapat menimbulkan infeksi berat berupa tuberkulosis 
milier atau hanya menimbulkan beberapa fokus metastase yang biasanya tenang. 

Pendapat yang sekarang dapat diterima dikemukakan oleh Rich pada tahun 
1951, yakni bahwa terjadinya meningitis tuberkulosa adalah mula-mula terbentuk 
tuberkel di otak, selaput otak atau medula spinalis, akibat penyebaran basil secara 
hematogen selama infeksi primer atau selama perjalanan tuberkulosis kronik 
(walaupun jarang). Kemudian timbul meningitis akibat terlepasnya basil dan anti- 
gennya dari tuberkel yang pecah karena rangsangan mungkin berupa trauma atau 
faktor imunologis. Basil kemudian langsung masuk ruang subaraknoid atau ven- 
trikel. Hal ini mungkin terjadi segera sesudah dibentuknya Iesi atau setelah periode 
laten beberapa bulan atau beberapa tahunTBila hal ini terjadi pada pasień yang su- 
dah tersensitisasi, maka masuknya basil ke dałam ruang subaraknoid menimbulkan 
reaksi peradangan yang menyebabkan perubahan dałam cairan serebrospinal. 
Reaksi peradangan ini mula-mula timbul di sekitar tuberkel yang pecah, tetapi ke¬ 
mudian tampak jelas di selaput otak pada dasar otak dan ependim. Meningitis ba- 
salis yang terjadi akan menimbulkan komplikasi neurologis, berupa paralisis saraf 
kranialis, infark karena penyumbatan arteria dan vena serta hidrosefalus karena 
tersumbatnya aliran cairan serebrospinal. Perlengketan yang sama dałam kanalis 
sentralis medula spinalis akan menyebabkan spinał błock dan paraplegia. 
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Patologi 

Gambaran patologi pada meningitis tuberkulosa ada 4 tipe, yaitu: 

1. Disseminated miliary tubercles, seperti pada tuberkulosis milier 

2. Focal caseous plaqucs, contohnya tuberkuloma yang sering menyebabkan menin¬ 
gitis yang difus 

3. Acutc inflammatory caseous meningitis 

• Terlokalisasi, disertai perkijuan dari tuberkel, biasanya di korteks 

• Difus, dengan eksudat gelatinosa di ruang subaraknoid 

4. Meningitis proliferatif: 

• Terlokalisasi, pada selaput otak 

• Difus dengan gambaran tak jelas 

Gambaran patologi ini tidak terpisah-pisah dan mungkin terjadi bersamaan 
pada setiap pasień. Gambaran patologi tersebut diperngaruhi oleh beberapa faktor, 
yaitu umur, berat dan lamanya sakit, respons imun pasień, lama dan respons pen- 
gobatan yang diberikan, viruiensi dan jumlah basil juga merupakan faktor yang 
mempengaruhi. 


Selaput Otak, Ependim dan Pleksus Koroideus 

Eksudat yang tipis biasanya mengisi daerah interpedunkular dan sisterna ponti 
yang kemudian ke lateral meluas sampai sisterna di sulkus lateralis, sisterna am- 
biens, ke posterior meluas ke sisterna magna dan ke anterior sampai sisterna khias- 
matik. Eksudat akan mengalami organisasi dan menimbulkan perlengketan serta 
obstruksi pada sisterna basalis sehingga timbul hidrosefalus. Bagian otak yang kon- 
veks relatif tidak terkena. Eksudat mengelilingi saraf-saraf kranial dan pembuluh 
darah di dasar otak, dan sering menutup pleksus koroideus dałam ventrikel dan 
ependimitis hampir selalu ditemukan. 

Eksudat juga akan mengalami organisasi dan menyebabkan iskemik saraf kra¬ 
nial yang terkena, sehingga terjadi paralisis saraf kranial yang bersangkutan. Paling 
sering mengenai saraf kranial VI, kemudian III dan IV sehingga akan timbul gejala 
diplopia dan strabismus; bila mengenai saraf kranial II, maka kiasma optikum men- 
jadi iskemik dan timbul gejala penglihatan kabur bahkan bisa buta bila terjadi atrofi 
papil saraf kranial II, dan bila mengenai saraf kranial VIII akan menyebabkan gang- 
guan pendengaran yang sifatnya permanen. Secara mikroskopik eksudat terdiri 
dari limfosit dan sel plasma dengan nekrosis perkijuan. Pada stadium lebih lanjut 
eksudat mengalami organisasi dan mungkin mengeras serta mengalami kalsifikasi. 


Pembuluh Darah 

Tampak kelainan yang difus pada arteri maupun vena terutama di bagian dasar 
otak, yang menyebabkan vaskulitis dan menimbulkan oklusi sebagian atau totai 
pembuluh darah yang mengakibatkan infark. Bila infark terjadi di daerah sekitar 
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a.cerebri media atau a.karotis interna, akan menyebabkan hemiparesis, dan biia in- 
farknya bilateral, akan terjadi ąuadriparesis. 

Pada pemeriksaan histologis arteri yang terkena, ditemukan adanya perdara- 
han, proliferasi dan degenerasi. Pada tunika adventisia ditemukan adanya infiltrasi 
sel dengan atau tanpa pembentukan tuberkel dan perkijuan nekrosis. Pada tunika 
media tak tampak kelainan, hanya infiltrasi sel yang ringan dan kadang perubahan 
fibrinoid. Kelainan pada intima berupa infiltrasi subendotel, proliferasi intima, de¬ 
generasi dan perkijuan. Yang sering terkena adalah a.serebri media dan anterior 
serta cabang-cabangnya, dan a. karotis interna. Vena selaput otak mengalami flebi- 
Hs dengan derajat yang bervariasi dan menyebabkan trombosis serta oklusi, se- 
bagian atau total. Mekanisme terjadinya flebitis tidak jelas, diduga hipersensitivitas 
tipe lambat menyebabkan infiltrasi sel mononuklear dan perubahan fibrin. 


Otak 

Derajat dan luasnya kelainan otak sangat bervariasi. Kelainan jaringan otak yang 
pcnting adalah: 

A. Border Zonę Reaction 

•Jaringan .otak di bąwah eksudat mengalami edema, infiltrasi perivaskular dan 
reaksi mikroglial dałam derajat yang bervariasi. Edema dapat menyebabkan penu- 
runan kesadaran, kejang dan peningkatan tekanan intra kranial yang menimbulkan 
gejala-gejala sakit kepala, muntah, edema papil.dan pada bayi berupa pembonjolan 
ubun-ubun besar. 

B. Iskemia dan Infark 

Kerusakan pembuluh darah menimbulkan iskemia dan infark, yang kadang- 
kadang disertai perdarahan. Sebagian besar infark tampak superfisal di daerah 
a.serebri media, tetapi sering sampai ganglia basalis dan hipotaiamus,bahkan per- 
nah ditemukan dałam batang otak. Infark akan menyebabkan terbentuknya jarin¬ 
gan parut, dan bila terbentuk di hipotalamus atau di dekat sisterna basalis akan 
meyebabkan gangguan endokrin berupa obesitas, diabetes insipidus maupun retar- 
dasi pertumbuhan. 

C. Hidrosefalus 

Hampir sełalu ditemukan pada pasień yang bisa bertahan sampai lebih 4-6 minggu, 
dan paling sering ditemukan pada anak usia di bawah 10 tahun. Hidrosefalus baik 
yang komunikan maupun yang obstruktif sering ditemukan pada anak dan dise- 
babkan oleh peradangan di selaput otak & vili araknoidalis. Yang terbanyak adalah 
hidrosefalus tipe komunikan, yang disebabkan adanya obstruksi eksudat di sisterna 
basalis pada stadium awal atau oleh perlengketan araknoid pada stadium akhir. 
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Hidrosefalus tipe obstruksł jarang ditcmukan, disebabkan penyempitan atau pe- 
nutupan aquaduktus, atau hambatan pada foranien di ventrikel IV. Penyempitan 
aquaduktus biasanya disebabkan oleh edema nritłbrnin atau pcnekanan pada batang 
otak oleh eksudat di sekitarnya atau oleh debris dan eksudat di ependim. Jarang tu- 
berkuloma subependim atau sumbatan dari eksudat diapendim menimbulkan sum- 
batan dari dałam. 

D. Ensefalopati Tuberkulosis 

[ni adalah sindrom yang jarang ditemukan, terutama menyerang anak. Kelainan 
berupa kerusakan otak yang difus, edema difus di substansia alba, penipisan 
mielin, kadang perdarahan, tanpa infark dan hidrosefalus. Ditandai dengan kejang, 
stupor atau koma tanpa gejala-gejala meningitis. Diduga disebabkan reaksi alergi 
terhadap protein yang dilepas oleh Mycobactcrium tubcrkulosa yang Iisis. 

E. Tuberkuloma 

Cenderung multipel dan pada anak-anak paling sering di fosa posterior, dengan 
kelainan berupa granuloma yang padat. Mula-mula merupakan tuberkel kecil den¬ 
gan perkijuan atau nekrosis di bagian tengah dan dikelilingi jaringan otak yang 
edema, lama-Iama timbul kapsuł gelatinosa warna abu-abu dan bila mencapai per- 
mukaan otak akan mengadakan perlekatan dengan sclaput otak schingga dapat 
menyerupai meningioma. 

F. Abses Tuberkulosa di Otak 

Sangat jarang ditemukan dan tidak ada perubahan granulomatosa. Diduga akibat 
ketidak mampuan menimbulkan reaksi granulomatosa akibat kegagalan mekan- 
isme imun tubuh. 

Manifestasi Klinis 

Secara klinis kadang-kadang belum timbul gejala meningitis yang jelas, walaupun 
selaput otak sudah terkena. Manifestasi klinis yang timbul berkaitan dengan 
kelainan patologis yang terjadi yaitu: 

1. Eksudat tipis di dasar otak bisa menyebakan paralisis saraf kranial dan hidrose¬ 
falus 

2. Vaskulitis dan oklusi pembuluh darah akan menimbulkan tanda neurologis 
fokal 

3. Reaksi alergi terhadap tuberkuloprotein menyebabkan perubahan cairan sere- 
brospinal 

4. Edema pada otak akan menyebabkan penurunan kesadaran, kejang dan pening- 
katan tekanan intrakranial 

5. Adanya tuberkuloma akan menimbulkan gejala proses desak ruang. 
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Pada fasę awal belum timbul manifestasi neurologis, biasanya gejalanya ddak 
khas dan timbul perlahan-Iahan dan berlangsung + 2 minggu sebelum timbul 
tanda-tanda rangsang meningeal. Gejala berupa rasa lemah, kenaikan suhu yang 
ringan, anoreksia , tidak mau bermain-main, tidurnya terganggu, mual, muntah, 
sakit kepala dan apatik. Pada bayi, iritabel dan ubun-ubun besar membonjol meru- 
pakan manifestasi yang sering ditemukan, sedang pada anak yang lebih besar, 
mungkin tanpa demam dan timbul kejang yang intermiten. Kejang bersifat umum 
dan didapatkan sekitar 10-15%. Kadang-kadang tanda kenaikan tekanan intra kra- 
nial timbul, mcndahului tanda rangsang meningeal. Stadium ini berlangsung se- 
lama 1-3 minggu dan bila tuberkelnya pecah langsung ke dałam ruang subarak- 
noid, maka fasę ini berlangsung singkat dan langsung ke stadium III. 

Fasę selanjutnya disebut stadium meningitis, yang ditandai dengan memberat- 
nya penyakit. Pada fasę ini terjadi rangsangan pada selaput o tak, sehingga sakit 
kepala dan muntah menjadi keluhan utamanya. Pasień muntah dan sakit kepala 
yang terus-menerus, menjadi mudah terangsang dan drowsiness dan disorientasi. 
Pada anak usia dibawah 3 tahun iritabel dan muntah adalah gejala utamanya, se¬ 
dang sakit kepala jarang dikeluhkan; sebaliknya pada anak yang lebih besar, sakit 
kepala adalah keluhan utamanya, dan kesadaran makin menurun. Pada fasę ini ek- 
sudat yang mengalami organisasi akan mengakibatkan kelumpuhan saraf kranial 
dan hidrosefalus, gangguan kesadaran dan papiledema ringan serta adanya tuber- 
kel di koroid. Vaskulitis menyebabkan tanda gangguan fokal, saraf kranial dan 
kadang-kadang medula spinalis. 

Mungkin timbul kelemahan otot, kehilangan sensori dan bahkan pergerakan in- 
volunter seperti hemibalismusatau hemikorea serta.kejang yang dapat timbul pada 
setiap fasę penyakit. Hemiparesis mungkin timbul pada stadium ini, biasanya dise- 
babkan iskemia atau infnrk. Quadriparesis dapat terjadi akibat infark bilateral atau 
edema otak yang berat, sedang monoparesis jarang ditemukan dan biasanya dise- 
babkan lesi pada pembuluh darah. 

Kaku kuduk yang timbulnya bertahap, tanda Kernig dan Brudziński sering dite¬ 
mukan pada fasę ini kecuali pada bayi. Kelumpuhan saraf kranial terjadi sekitar 
20-30%, dan muia-mula unilateral kemudian menjadi bilateral. Paling sering men- 
genai saraf kranial VI, kemudian saraf kranial III dan IV, yang memberi gejala stra- 
bismus dan dipiopia, sedang saraf kranial VII jarang terkena, demikian juga saraf 
kranial yang lain, meskipun keterlibatan saraf kranial II dapat menyebabkan afcrofi 
dan kebutaan. Gangguan pendengaran terjadi akibat keterlibatan saraf VIII. 

Tanda peningkatan tekanan intrakranial menjadi lebih jelas, yaitu pembesaran 
kepala dan pembonjolan ubun-ubun besar pada bayi serta papiledema pada anak 
yang lebih besar; gejala-gejala hidrosefalus juga lebih jelas, yaitu berupa sakit 
kepala, dipiopia dan penglihatan kabur. Pada stadium selanjutnya sesuai dengan 
berlanjutnya proses penyakit, maka gangguan fungsi otak menjadi semakin jelas 
yaitu kesadaran makin menurun, iritabel dan apatik, mengantuk, stupor dan koma 
atau koma menjadi lebih dałam, otot ekstensor menjadi kaku dan spasme sehingga 
seluruh tubuh menjadi kaku dan timbul opistotonus, oleh karena dekortikasi atau 
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deserebrasi. Stadium ini berlangsung + 2-3 minggu. Pupil melobar dan tidak be- 
reaksi sama sekaii. Nadi dan pernapasan menjadi tidak teratur, timbul hiperpirek- 
sia dan akhirnya pasień meninggal. Timbulnya gambaran klinis gangguan fungsi 
batang otak' ini disebabkan karena infark pada batang otak akibat lesi pembuluh 
darah atau strangulasi oleh eksudat yang mengalami organisasi. 

Lincoln membagi meningitis tuberkoiosa menjadi 3 stadium, tiap stadium 
berakhir kira-kira dałam satu minggu. Stadium pertama atau stadium prodromal 
dengan gejaia demam, sakit perut, nausea, muntah, apatik atau iritabel, tetapi 
kelainan neurologis belum ada. Stadium kedua atau stadium transisi, pasień men¬ 
jadi tidak sadar, sopor, kelainan neurologis/paresis, tanda Kernig dan Brudziński 
menjadi positif, refleks abdomen menghilang, timbul kłonus ankel dan patela. Saraf 
otak yang bisanya terkena adalah saraf otak III, IV, VI dan VII. Tuberkei di koroid 
terdapat pada 10% pasień. Stadium ketiga pasień dałam keadaan koma, pupil tidak 
bereaksi, kadang-kadang timbul spasme klonik pada ekstremitas, pernapasan tidak 
teratur, demam tinggi; hidrosefalus terjadi pada kira-kira dua pertiga pasień, teru- 
tama yang penyakitnya berlangsung lebih dari 3 minggu. Hal ini terjadi apabila 
pengobatan terlambat atau tidak adekuat. 

Tiga stadium tersebut di atas biasanya tidak jelas batasnya antara satu dengan 
yang lain, tetapi bila tidak diobati biasanya berlangsung 3 minggu sebelum pasień 
meninggal; menurut Holt berlangsung 2,5 minggu, scdang Meyers menemukan 
sekitar 17-43 hari sebelum meninggal. Dikatakan akut bila 3 stadium tersebut ber¬ 
langsung 1 minggu. 

Diagnosis 

Diagnosis meningitis tuberkulosa ditegakkan berdasarkan gambaran klinis, riwayat 
ada kontak dengan pasień TBC yang kadang-kadang asimtomatik, uji tuberkulin 
positif, dan kelainan cairan serebrospinal. Uji tuberkulin anergi terdapat pada 36% 
pasień. Foto Ro toraks normal terdapat pada 43% pasień, penyebaran milier pada 
23%, dan kalsifikasi dałam paru pada 10% kasus. 

Pemeriksaan laboratorium rutin relatif tidak mempunyai arti, hanya laju endap 
darah (LED) yang kadang-kadang meninggi kira-kira pada 80% pada kasus cairan 
serebrospinal terdapat kelainan yang khas berwama jemih, bila dibiarkan mengen- 
dap akan membentuk batang-batang, kadang-kadang dapat ditemukan mikroor- 
ganisme didalamnya. Dapat juga berwama xantokrom bila penyakit berlangsung 
lama dan ada hambatan di medula spinalis. Ini menandakan kadar proteinnya 
tinggi. Jumlah sel berkisar antara 200-500/mm 3 , mula-mula sel polimorfonuklear 
dan limfosit dalćun proporsi sama atau kadang-kadang sel polimorfonuklear lebih 
banyak, selanjutnya limfosit yang lebih banyak. Kadang-kadang jumlah sel pada 
fasę akut dapat mencapai kurang-lebih 1000/ mm 3 . Kadar protein meninggi, dan 
glukose menurun. Diagnosis meningitis tuberkulosa dapat ditegakkan secara cepat 
dengan pemeriksaan PCR, ELISA, dan aglutinasi lateks. Kultur cairan serebrospinal 
hanya memberikan hasil positif kira-kira setengahnya, dan hasilnya lama. 
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Pemeriksaaan EEG menunjukkan kelainan kira-kira pada 80% kasus berupa 
kelainan difus atau fokal. CT-scan kepala dapat mendeteksi adanya dilatasi ven- 
trikel dan infark. Hidrosefalus berat ditemukan pada 87% kasus, dan infark pada 
28%. Adanya tuberkuloma dapat ditentukan dengan pemeriksaan CT-scan atau 
MRI dengan kontras. 

Pengobatan 

Pengobatan meningitis tuberkulosa harus tepat dan adekuat, termasuk kemoterapi 
yang sesuai, koreksi gangguan całran dan elektrolit, dan penurunan peningkatan 
tekanan intrakranial. Pengobatan biasanya terdiri dari kombinasi INH, rifampisin 
dan pyrazinamide, kalau berat dapat ditambahkan etambutol atau streptomisin. 
Pengobatan minimal 9 bulan, dapat lebih lama. Pemberian kortikosteroid sebagai 
antiinflamasi, menurunkan tekanan intTakranial dan mengobati edema otak. Pem¬ 
berian kortikosteroid selama 2 -3 minggu kemudian diturunkan secara bertahap 
sampai lama pemberian 1 bulan. Ada yang memberikan sampai 3 bulan. 

Hidrosefalus diobati dengan pemasangan pirau ventrikulo-peritaneal oleh ahli 
bedah saraf. INH bersifat bakteriosid dan bakteriostatik diberikan dengan dosis . 
10-20 mg/kgBB/hari maksimum 300 mg/hari secara orał. Pemberian minimal se¬ 
lama 1 tahun. Komplikasi pemberian INH berupa neuropati perifer, dan dapat 
dicegah dengan pemberian piridoksin 25-50 mg/hari. Pemberian piridoksin pada 
bayi dan anak tidak begitu perlu, yang perlu pada adolesens. Apabila INH diberi¬ 
kan bersama-sama dengan rifampisin kejadian hepatotoksik meningkat terutama 
apabila dosis melebihi 10 mg/kgBB/hari. 

Rifampisin bersifat bakteriostatik diberikan denngan dosis 10-20 mg/kgBB/hari 
secara orał sebelum makan, diberikan selama minimal 9 bulan. Rifampisin menye- 
babkan urin pasień benvarna merah. Efek samping berupa hepatitis, kelainan gas- 
trointestinal dan trombositopenia. Pirazinamid (PZA) bersifat bakteriostatik 
diberikan dengan dosis 20-40 mg/kgBB/hari atau 50-70 mg/kgBB dua kali sem- 
inggu dibagi dałam 2-3 dosis, diberikan selama 2 bulan secara orał. Etambutol ber¬ 
sifat bakteriostatik diberikan dengan dosis 15-25 mg/kgBB/hari atau 50 mg/kgBB 
dua kali seminggu secara orał selama minimal 9 bulan. Pada anak usia muda dapat 
terjadi neuritis optika atau atrofi optik, sehingga diberikan pada anak di atas 5 ta¬ 
hun, tetapi pengalaman kami tidak pemah terjadi komplikasi seperti itu. Strep¬ 
tomisin bersifat bakteriosid diberikan dengan dosis 20 mg/kgBB/hari, tetapi kami 
tidak pemah menggunakan lagi. Efek sąmping berupa gangguan vestibular atau 
auditori (keseimbangan atau pendengaran), tetapi lebih sering gangguan keseim- 
bangan. 

Prognosis 

Pasień meningitis tuberkulosa yang tidak diobati bisanya meninggal dunia. Progno¬ 
sis tergantung kepada faktor stadium penyakit saat pengobatan dimulai dan umur 
pasień. Pasień yang berumur lebih muda dari 3 tahun mempunyai prognosis lebih 
buruk daripada yang lebih tua. 
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Hanya 18% dari yang hidup mempunyai neurologia dnn intelek normal. Gcjala 
sisa neurologis yang terbanyak adalah paresis spnstik, kejang, paraplegia, dan 
gangguan sensori ekstremitas. Komplikasi pada mata berupa atrofi optik dan kobu- 
taan. Gangguan pendengaran dan keseirob an g an disebabkan oleh obat streptomisin 
atau oleh penyakitnya sendiri. Gejela sisa neurologis minor berupa kelainan saraf 
otak, nistagmus, ataksia, gangguan ringan pada koordinasi dan spastisitas. 

Gangguan intelektual terjadi kira-kira pada dua pertiga pasień yang hidup. 
Pada pasień ini biasanya mempunyai kelainan EEG yang berhubungan dengan 
kelainan neurologis menetap seperti kejang dan mental subnormal. Kalsifikasi in- 
trakranial terjadi pada kira-kira sepertiga pasień yang sembuh. Seperlima pasień 
yang sembuh mempunyai kelainan pituitari dan hipotalamus, dan akan terjadi 
prekoks seksual, hiperprolaktinemia, dan defisiensi ADH, hormon pertumbuhan, 
kortikotropin dan gonadotropin. 
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Infeksi Virus pada Susunan Saraf Pusat 


Pendahuiuan 

Virus yang menyerang susunan saraf pusat dapat beru pa meningitis aseptik (men- 
ingitis non purulcnta) dan ensefalitis. Meningitis aseptik mempunyai gambaran 
klinis yang khas, adanya deniam disertai adanya tanda rangsang meningeal, gang- 
guan kesadaran tidak begitu dałam, peningkatan jumlah sei dengan dominasi sel 
limfosit dan tidak didapatkan bakteri pada pewarnaan gram dan biakan. 

Virus penyebab meningitis aseptik dapat juga mengenai otak yang biasa disebut 
meningoensefalitis, ensefalitis akut, ensefalomielitis. Batas antara meningitis akut 
dan ensefalitis kadang tidak jelas, beberapa penulis memakai tingkat kesadaran un- 
tuk membedakannya. Beberapa mikroorganisme yang dapat menycbabkan ense¬ 
falitis yang terbanyak adanya: Hcrpes simpleks, nrbouirus, Eastem dnu Western Ecjuine 
St Louis encephalitis. Penyebab yang jarang adalah Entcrouirus (Coxsackte dan Echoui- 
rus), parotitis, adenovirus. Lassa virus, rabies, cytomegalooirus (CMV). 

Enampuluh persen penyebab ensefalitis tidak diketahui, dari penyebab yang 
diketahui tersebut kira-kira 67% berhubungan dengan penyakit infeksi pada anak 
seperti parotitis, varisela, morbili dan rubela, 20% adalah dari kelompok arbovirus 
dan Hcrpes $implex, 5% dari kelompok Enterovirus, sisanya dari agen lainnya. 

Patogenesis 

Virus masuk tubuh pasień melalui beberapa jaian. Tempat permulaan masuknya 
virus dapat melalui kulit, saluran pernapasan, dan saluran pencernaan. Setelah 
masuk ke dałam tubuh virus tersebut akan menyebar keseluruh tubuh dengan be¬ 
berapa cara: 

• Setempat: virus hanya terbatas menginfeksi selaput lendir permukaan atau 
organ tertentu. 

• Penyebaran hematogen primer: virus masuk ke dałam darah kemudian 
menyebar ke organ dan berkembang biak di organ-organ tersebut. 

• Penyebaran hematogen sekunder: virus berkembang biak di daerah pertama 
kali masuk (permukaan selaput lendir) kemudian menyebar ke organ lain. 

• Penyebaran melalui saraf: virus berkembang biak dipermukaan selaput 
lendir dan menyebar melalui sistem saraf. 

Pada keadaan permulaan akan timbul demam pada pasień, tetapi belum ada 
kelainan neurologis. Virus akan terus berkembang biak, kemudian menyerang 
susunan saraf pusat dan akhimya ćiikuti oleh kelainan neurologis. 

Kelainan neurologis pada ensefalitis disebabkan oleh: 

1. Invasi dan pengerusakan langsung pada jaringan otak oleh virus yang sedang 
berkembang biak 
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2. Reaksi jaringan saraf pasień terhadap antigen virus yang akan berakibat de- 
mielinisasi, kerusakan vaskułar dan paravaskular. Sedangkan virusnya sendiri 
sudah tidak ada dałam jaringan otak 

3. Reaksi aktivitas virus neurotropik yang bersifat laten 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis ensefalitis sangat bervariasi dari yang ringan sampai yang berat. 
Manifestasi ensefalitis biasanya bersifat akut tetapi dapat juga periahan-Iahan. 

Masa prodromal berlangsung antara 1-4 hari yang ditandai dengan demam, 
sakit kepala, pusing, muntah, nyeri tenggorokan, malaise, nyeri pada ekstremitas 
dan pucat. Kemudian diikuti oleh tanda ensefalitis yang berat ringannya tergan- 
tung dari distribusi dan Iuasnya lesi pada neuron. Gejala-gejala tersebut berupa 
pasień gelisah, iritabel, screaming attack, perubahan dałam perilaku, gangguan ke- 
sadaran dan kejang. Kadang-kadang disertai tanda neurologis fokał berupa afasia, 
hemiparesis, hemiplegia, ataksia, dan paralisis saraf otak. Tanda rangsang mening- 
eal dapat terjadi bila peradangan mencapai meningen. Ruam kulit kadang didapat- 
kan pada beberapa tipe ensefalitis misalnya pada enterovirus, varisela dan zoster. 


Diagnosis 

Di negara negara berkembang diagnosis spesifik untuk mengetahui penyebab ense¬ 
falitis tidak mudah oleh karena terbatasnya fasilitas yang tersedia. Di Amerika Seri- 
kat sampai 1978 lebih dari 50% kasus ensefaUtis tidak diketahui penyebabnya. 

Untuk memastikan diagnosis ensefalitis didasarkan atas gambaran klinis, pe- 
meriksaan virologis dan patologi anatomi. Walaupun tidak begitu membantu gam¬ 
baran cairan serebrospinal dapat pula dipertimbangkan. Biasanya berwarna jemih, 
jumlah sel berkisar antara 50 sampai 200 dengan dominasi sel limfosit. Jumlah pro¬ 
tein kadang-kadang meningkat dan kadar glucosa biasanya masih dałam batas 
normal. 

Gambaran EEG memperlihatkan pros es inflamasi yang difus (aktivitas lambat 
bilateral). Dengan asumsi bahwa biopsi otak tidak meningkatkan morbiditas dan 
mortalitas, apabila didapat lesi fokał pada pemeriksaan EEG atau CT-scan, pada 
daerah tersebut dapat dilakukan biopsi, tetapi apabila pada pemeriksaan CT-scan 
dan EEG tidak didapatkan lesi fokal, biopsi tetap dilakukan dengan melihat tanda 
klinis fokal. Apabila tanda klinis fokal tidak didapatkan maka biopsi dapat dilaku¬ 
kan pada daerah lobus temporalis yang biasanya menjadi predileksi virus Herpes 
simpłex. 


Diagnosis Banding 

Kelainan-kelainan yang merupakan diagnosis banding adalah meningitis tbc, sin- 
drom Reye, abses otak, tumor otak dan ensefalopati. 
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Tata Laksana 

Semua pasień yang dicurigai sebagai ensefalitis harus dirawat di rumah sakit. 
Penanganan ensefalitis biasanya tidak spesifik, tujuan dari penanganan tersebut 
adalah mempertahankan fungsi orgar>> yang caranya hampir sama dengan per- 
awatan pasień koma yaitu mengusahakan jnlan napaś tetap terbuka, pemberian 
makanan secara cnteral atau parenteral, monjaga keseimbangnn cairan dan elek¬ 
trolit, koreksi terhadap gangguan asam basa darah. 

Bila kejang dapat diberi diazepam 0,3-U,5 mg/kgBB IV dilanjutkan dengan feno- 
barbital. Paracetamol 10 mg/kgBB dan kompres dingin dapat diberikan apabila 
pasień panas. Apabila didapatkan tanda kenaikan tckanan intrakranial dapat diberi 
deksametason 1 mg/kgBB/x dilanjutkan dengan pemberian 0,25-0,5 mg/ kgBB/ 
hari. Pemberian deksametason tidak di indikasikan pada pasień tanpa tckanan in¬ 
trakranial yang meningkat atau keadaan umum telah stabil. Mannitol juga dapat 
diberikan dengan dosis 1,5-2 g/kgBB IV dałam periode 8-12 jam. Perawatan yang 
baik berupa drainase postural dan aspirasi mekanis yang periodik pada pasień 
ensefalitis yang mengalami gangguan menelan, akumulasi lendir pada tenggorokan 
serta adanya paralisis pita suara atau otot-otot pernapasan.Pada pasień herpes 
ensefalitis dapat diberikan Adenosine Arabinose 15 mg/kgBB/hari IV diberikan se- 
lama 10 hari. Pada beberapa penelitian dikatakan pemberian Adenosine Arabinose 
untuk herpes ensefalitis dapat menurunknn angka kemntian dan 70% menjadi 28%. 


Komplikasi 

Kesadaran pasień sewaktu keluar dari rumah sakit bukan merupakan gambaran 
penyakit secara keseluruhan karena gejala sisa kadang-kadang baru timbul setelah 
pasień pulang. Beberapa kelainan yang mungkin dapat dijumpai antara lain retar- 
dasi mental, iritabel, emosi tidak stabil, sulit tidur, hallusinasi, enuresis, anak jadi 
perusak dan tindakan asosial lainnya. Adanya gangguan motorik dan epilepsi tidak 
jarang didapatkan pada pasień. 
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Ensefalitis Herpes Simpleks 


Taslim S. Soetomenggolo 


Pendahuluan 

Infeksi Herpes simplei pada susunan saraf pusat (SSP) merupakan infeksi SSP yang 
paling berat dan sering berakibat fatal. Biasanya merupakan penyebab nonepi- 
demik, sporadik ensefalitis fokal akut. Angka kejadian di Amerika Serikat 1 da¬ 
łam 250.000-500.000 per tahun. 

Virus Herpes simplex (VHS) terdiri dari 2 tipe, yaitu VHS tipe 1 dan VHS tipe 2. 
VHS tipe 1 menyebabkan ensefalitis terutama pada anak dan orang dewasa, se- 
dangkan VHS tipe 2 menyebabkan infeksi pada neonatus. Ensefalitis Herpes sim¬ 
pleks (EHS) dapat terjadi pada semua umur, tetapi kira-kira 20% terjadi pada usia 
di bawah 20 tahun dan setengahnya terjadi pada usia lebih dari 50 tahun. 

Pasień yang tidak diberikan antivirus atau pengobatannya terlambat angka ke- 
matiannya cukup tinggi. Untuk memperoleh hasil yang memuaskan pengobatan 
harus dini, dan inilah yang merupakan masalah, karena untuk membuat diagnosis 
pasti perlu waktu dan fasilitas yang cukup. Diagnosis dini adalah saat yang menen- 
tukan, karena penyakit ini dapat diobati dengan obat antivirus. 


Patogenesis dan Patologi 

VHS tipe 1 ditransfer melalui jalan napaś dan ludah. Infeksi primer biasanya terjadi 
pada anak-anak dan remaja. Biasanya berupa subklinis atau berupa stomatitis, far- 
ingitis atau penyakit saluran napaś. VhS tipe 1 dapat menyebabkan ensefalitis pada 
semua umur, tetapi terbanyak pada pasień berumur lebih dari 20 tahun, sehingga 
dugaan ensefalitis terjadi akibat reaktivasi endogenus virus daripada infeksi 
primer. Kelainan neurologis merupakan komplikasi dari reaktivasi. Pada infeksi 
primer, virus menjadi laten dałam ganglia trigeminal. Beberapa tahun kemudian, 
rangsangan nonspesifik menyebabkan reaktivasi, yang biasanya bermanifestasi se- 
bagai herpes labialis; virus dapat mencapai otak melalui cabang saraf trigeminal ke 
basal meningen, menyebabkan lokalisasi dari ensefalitis di daerah temporal dan 
lobus frontalis orbital. Penelitian serologis mendapatkan bahwa kira-kira 25% dari 
kasus ensefalitis herpes simpleks, ensefalitis terjadi sebagai akibat infeksi primer. 

Pada percobaan menunjukkan bahwa ensefalitis dapat terjadi karena penyc- 
baran virus melewati bulbus olfaktori ke lobus frontal orbital, dan akhirnya ke 
lobus temporal. EHS pada neonatus biasanya karena infeksi VHS tipe 2 selama 
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melalui jalan lahir dari ibu yang menderita herpes genital aktif; biasanya terbanyak 
menyebabkan meningitis. Pernah juga dilaporkan terjadinya infeksi intrauterin. 

Lesi korteks biasanya asimetri. Otopsi menunjukkan nekrosis korteks lobus 
temporal dengan perdarahan petekial^edema otak, serta pelebaran pembuluh da- 
rah korteks. Terlihat pula hiperemia serta infiltrasi perivaskular oleh sel mononuk- 
lear, makrofag dan sel plasma pada meningen dan korteks serebri. Dapat pula 
ditemkan herniasi unkus dan serebelum sebagai komplikasi peninggian tekanan 
intrakranial. 

Manifestasi Klinis 

EHS dapat bermanifestasi sebagai bentuk akut atau subakut. Pada fasę prodromai, 
pasień mengalami malaise dan demam berlangsung 1-7 hari. Manifestasi ensefalitis 
dimulai dengan sakit kepala, muntah, perubahan kepribadian dan gangguan daya 
ingat, yang sangat sulit dideteksi pada anak kecil. Kemudian pasień mengalami ke- 
jang dan penurunan kesadaran. Kejang dapat berupa fokal atau umum. Harus diin- 
gat bahwa kejang umum dapat diawali kejang fokal yang berkembang menjadi 
kejang umum. Bila kejang fokal sangat singkat, orangtua sering tidak mengetahui. 

Kesadaran menurun sampai koma dan letargi. Koma adalah faktor prognosis 
yang sangat buruk; pasień yang mengalami koma seringkali meninggal atau sem- 
buh dengan gejala sisa yang berat. Kematian biasanya terjadi dałam 2 minggu per- 
tama. Pemeriksaan neurologis seringkali menunjukkan hemiparesis, yang merupa- 
kan manifestasi fokal penting. Beberapa kasus dapat menunjukkan afasia, ataksia, 
gangguan sistem autonom, paresis saraf kranialis, kaku kuduk, dan papiledema. 
Kadang-kadang manifestasi klinis menyerupai meningitis asepdk tanpa manifestasi 
ensefalitis yang jelas. 

Jelaslah bahwa manifestasi klinis sangat tidak spesifik, terutama pada anak, 
dan diagnosis EHS sangat memerlukan kecurigaan klinis yang kuat. Secara praktis 
kita harus selalu memikirkan kemungkinan EHS bila menjumpai seorang anak den¬ 
gan demam, kejang terutama kejang fokal, dan gejala neurologis fokal lain seperti 
hemiparesis atau afasia dengan penurunan kesadaran yang progresif. 


Diagnosis 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan manifestasi klinis, pemeriksaan laboratorium, 
EEG, pencitraan, biopsi otak, dan polymerase chain reaction (PCR). 


Pemeriksaan Laboratorium 


Pemeriksaan darah tępi rutin tidak spesifik, Jumlah Ieukosit darah tępi dapat nor- 
mal atau sedikit meningkat, kadang-kadang terdapat penggeseran ke kiri. Cairan 
serebrospinal normal didapatkan pada seperempat jumlah pasień, sisanya abnor- 
mal dengan peninggian tekanan, pleiositosis, kadar protein meningkat, kadang- 
kadang berwama xantokrom karena perdarahan. 
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Pemeriksaan Serologis 

Isolasi virus dałam cairan serebrospinal secara rutin tidak dilakukan karena sangat 
jarang menunjukkan hasil yang positif. Titer antibodi terhadap VHS dapat 
diperiksa dałam serum dan cairan serebrospinał. Titer antibodi dałam serum ter- 
gantung apakah infeksi merupakan infeksi primer atau infeksi rekuren. Pada in¬ 
feksi primer, antibodi dałam serum menjadi positif setelah 1 sampai beberapa 
minggu, sedangkan pada infeksi rekuren kita dapat menemukan peningkatan titer 
antibodi dałam 2 pemeriksaan, fasę akut dan rekonvalesen. Kenaikan titer 4 kali łi- 
pat pada fasę rekonvalesen merupakan tanda bahwa infeksi VHS sedang aktif. 
Harus diingat bahwa peningkatan kadar antibodi serum belum membuktikan 
bahwa ensefalitis disebabkan oleh VHS. 

Titer antibodi dałam cairan serebrospinal merupakan indikator yang lebih baik, 
karena hanya diproduksi bila terjadi kerusakan sawar darah-otak. Sayang sekałi ke- 
muncułan antibodi dałam cairan serebrospinał sering terlambat, dan baru dapat 
dideteksi pada hari 10-12 setelah permulaan sakit. Hal ini merupakan kendała ter- 
besar dałam menegakkan diagnosis EHS, dan hanya berguna sebagai diagnosis ret- 
rospektif. Penggunaan perbandingan antara titer antibodi serum dan cairan 
serebrospinal < 20 tidak memperbaiki sensitivitas diagnosis dałam 10 hari sakit. 

Eiektroensefalografi (EEG) 

EEG sangat membantu diagnosis bila ditemukan gambaran periodic lateralising epi- 
leptiform discharge atau perlambatan fokal di daerah temporal atau frontotemporal. 
Lebih sering EEG hanya memperlihatkan perlambatan umum yang menunjukkan 
disfungsi otak menyeluruh. Sensitivitas EEG kira-kira 84%, tetapi spesifisitasnya 
hanya 32,5%. 


Pencitraan 

Pemeriksaan pencitraan yang dapat membantu menegakkan diagnosis EHS adalah 
pemeriksaan CT-scan dan MRI kepala. Gambaran yang agak khas pada CT-scan ter- 
Iihat pada 50-75% kasus, berupa gambaran daerah hipodens di Iobus temporal atau 
frontal, kadang-kadang meluas sampai lobus oksipitał. Daerah hipodens ini dise¬ 
babkan oleh nekrosis jaringan otak dan edema otak. Setelah pemberian kontras, da¬ 
pat dilihat daerah yang lebih menyangat mengikuti kontur sulkus dan girus, atau 
membatasi daerah hipodens, atau membentuk suatu cincin. Gambaran khas CT- 
scan baru terlihat setelah minggu pertama. MRI lebih sensitif dan memperlihatkan 
hasil lebih awal dibandingkan CT-scan. 

Biopsi Otak 

Baku emas dałam diagnosis EHS adalah biopsi otak dan isolasi virus dari jaringan 
otak. Biopsi dipantau dengan kelainan neurologis, EEG, CT-scan, dan MRI. Banyak 
pusat penelitian tidak ingin mengerjakan prosedur ini karena bahaya dan kurang- 
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nya fasilitas untuk isolasi virus. Kelemahan lain dari prosedur ini adałah ke- 
mungkinan ditemukannya hasil negatif palsu karena biopsi dilakukan bukan pada 
tempat yang tepat. 

Pemeriksaan PCR 

Pemeriksaan PCR pada cairan serebrospinal biasanya positif lebih awal dibanding- 
kan titer antibodi. Pemeriksaan PCR mempunyai sensitivitas 75% dan spesifisitas 
100%, dan ada yang melaporkan memberikan hasil positif pada 95% kasus yang te- 
lah terbukti dengan pemeriksaan biopsi otak. Pemeriksaan PCR lebih cepat dapat 
dilakukan dan risikonya lebih kecil. 


Tata Laksana 

Pengobatan simtomatik dan suportif sama dengan pengobatan ensefalitis yang lain, 
termasuk pengobatan kejang, edema otak, peninggian tekanan intrakranial, hiper- 
pireksia, gangguan respirasi, dan infeksi sekunder. Perbedaan utama adalah pada 
EHS kita dapat memberikan antivirus yang spesifik. 

Pengobatan dengan antivirus harus dimulai sedini mungkin untuk mencegah 
terjadinya nekrosis hemoragik yang ireversibel yang biasanya terjadi 4 hari setelah 
awitan ensefalitis. Hal ini menimbulkan kesulitan besar karena pada fasę awal ti- 
dak ada cara untuk membuktikan diagnosis. Patokan yang dianut sekarang adalah 
pengobatan segera diberikan kepada pasień yang dicurigai menderita EHS, kemu- 
dian pengobatan dapat dilanjutkan atau dihentikan sesuai konfirmasi laborato¬ 
rium/hasil biopsi otak. 

Vidarabin telah ditełitd dan dapat menurunkan mortalitas dari 70% menjadi 
40%. Saat ini asiklovir intravena telah terbukti lebih baik dibandingkan vidarabin, 
dan merupakan obat pilihan pertama. Preparat asikloyir tersedia dałam 250 mg dan 
500 mg, yang harus diencerkan dengan aąuadest atau larutan garam fisiologis. Do- 
sis asiklovir 30 mg/kgBB/hari dibagi dałam 3 dosis. Pemberian secara perlahan- 
lahan, diencerkan menjadi 100 ml larutan, diberikan selama 1 jam. Efek samping 
adalah peningkatan kadar ureum dan kreatinin, tergantung kadar obat dałam 
plasma. Pemberian asiklovir perlahan-lahan akan mengurangi efek samping. Asik¬ 
loyir diberikan selama 10 hari, kalau terbukti bukan EHS pengobatan dihentikan 
walaupun belum 10 hari. 

Prognosis 

Prognosis EHS yang tidak diobad sangat buruk dengan kematian 70-80% setelah 30 
hari dan meningkat menjadi 90% dałam 6 bulan. Pengobatan dini dengan asiklovir 
akan menurunkan mortalitas menjadi 28%. Gejala sisa lebih sering ditemukan dan 
lebih berat pada kasus yang tidak diobad. Keterlambatan pengobatan yang lebih 
dari 4 hari memberikan prognosis buruk, demikian juga koma; pasień yang men- 
gałami koma seringkali meninggal atau sembuh dengan gejala sisa yang berat. 
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Kesimpulan 

Diagnosis dini pada pasień HHS adalah saat yang menentukart, karena penyakit ini 
dapat diobati dengan obat antivirus. Berhubung membuat diagnosis pasti secara 
dini sukar dilaksanakan, maka kita harus selaiu memikirkan kemungkinan EHS 
bila menjumpai pasień dengan demam, kejang terutama kejang fokal, manifestasi 
neurologis fokal lain seperti hemiparesis atau afasia dengan penurunan kesadaran 
progresif. 

Pengobatan dengan antivirus harus segera diberikan, dan obat pilihan pertama 
adalah asiklovir dengan dosis 30 mg/kgBB/hari dibagi 3 dosis secara intravena 
perlahan-lahan, diberikan selama 10 hari. Kalau sebelum 10 hari sudah ada hasil 
laboratorium, dan temyata bukan EHS, pengobatan dihentikan. Prognosis tergan- 
tung kepada cepatnya pengobatan dan kesadaran pasień. 
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Infeksi Kongenital pada Susunan Saraf Pusat 


Taslim S. Soetomenggolo 


Pendahuluan 

Infeksi kongenital pada susunan saraf pusat yang sedang banyak dibicarakan ada- 
lah TORCH yang merupakan singkatan dari: To=Toksoplasmosis, R=Rubela / 
C=CytomegoIovirus (CMV) dan H=Herpes simplex virus (HSV). Belakangan ini O 
pada TORCH diberi arti lain, merupakan singkatan dari Other=yang lain, yaitu 
varisela, adenovirus, Ituman immunodcficicncy virus (HIV) dan lain-lain. Pada 
TORCH ini infeksinya terjadi intrauterin. Infeksi intrauterin ini biasanya mempun- 
yai manifestasi yang hampir sama, yaitu hepatosplenomegali, ikterus, petekiae, 
mikrosefal/hidrosefaius dan korioretinis. Pada bab ini hanya akan dibahas men- 
genai toksoplasmasis, rubela, CMV dan herpes simpleks. 

Toksoplasmosis Kongenital 

Toksoplasmosis adalah penyakit yang disebabkan olch Toxoplasmn gatuiii. Tok¬ 
soplasmosis kongenital terjadi pada bayi yang dilahirkan oleh ibu yang mengalami 
infeksi pertama pada saat hamil. Keadaan ini disebut sebagai infeksi prirner dałam 
kehamilan. Tidak semua bayinya akan menderita toksoplasmosis kongenital, tetapi 
hanya sekitar 40%. Di antara bayi yang terinfeksi sekitar 15% menunjukkan gam- 
baran klinis berat, 19% gambaran klinis ringan, sedangkan sisanya asimtomatik. 
Kasus asimtomatik ternyata tidak betu! asimtomatik, sebab kalau dilakukan fun- 
duskopi dapat ditemukan adanya korioretinitis sebagai satu-satunya manisfestasi 
klinis. Bila kasus asimtomatik tidak diobati dapat terjadi korioretinitis, tuli bilateral, 
gangguan kecerdasan (IQ rendah) dan mikrosefali. Bila diberi pengobatan terhadap 
kasus yang asimtomatik, risiko rendahnya IQ akan berkurang. Makin muda usia 
kehamilan pada saat infeksi, gambaran klinis yang terjadi makin berat. 

Diagnosis toksoplasmosis kongenital ditegakkan berdasarkan gambaran klinis 
yang disokong oleh pemeriksaan serologis dan pencitraan. Kelainan klasik pada 
toksoplasmosis kongenital berupa korioretinitis, hidrosefalus dan kalsifikasi intrak- 
ranial. Biasanya toksoplasmosis kongenital akan menyebabkan kelainan neurolo- 
gis,kelaian mata dan/atau kelainan sistemik. Kelainan neurologis yang biasanya 
timbul adalah hidrosefalus, mikrosefalus, kejang, retardasi perkembangan psiko- 
motor, dan pada Ro Foto kepala/ CT-scatt didapatkan adanya kalsifikasi intrakra- 
nial. Kadang-kadang terdapat gangguan pendengaran. Pada bayi kadang-kadang 
didapatkan adanya meningoensefalitis. 
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Kelainan pada mata yang biasanya terjadi berupa korioretirritis, katarak, atrofi 
optik, mikroftalmia dan glaukoma. Kelainan sistemik yang biasanya terjadi berupa 
anemia, ikterus, demam, hepatosplenomegali, limadenopati, dan perdarahan. 

Pemeriksaan serologis yang penting dan hasilnya cepat adalah pemeriksaan IgG 
dan IgM terhadap toksoplasma. IgG ibu dapat masuk ke dałam janin melalui 
plasenta yang disebut sebagai transfer pasif, sedangkan IgM tidak dapat melalui 
plasenta. IgG yang diperoleh secara pasif akan berangsur menurun setengahnya 
tiap bulan, sehingga akhirnya menghilang; apabila karena infeksi IgG akan mening- 
kat kemudian menurun secara perlahan-lahan, tetapi menetap seumur hidup da¬ 
łam konsentrasi yang rendah. 

Bila bayi menunjukkan IgM yang positif, berarti bayi tersebut terinfeksi, karena 
IgM ibu tidak dapat melalui plasenta. Kesulitan timbul apabila janin terinfeksi pada 
kehamilan awal, kemudian membentuk IgM yang hanya bertahan 3 bulan, 
mumgkin pada saat lahir IgM sudah negatif. Pemeriksaan penunjang lain adalah 
dengan polymerase chain reaction (PCR), Ro foto kepala dan CT-scan kepala. Dengan 
PCR dari cairan amnion, plasenta atau jaringan lain dapat dideteksi Toxoplas- ma 
gondii. Ro foto kepala mendeteksi adanya kalsifikasi intrakranial, sedangkan CT- 
scan kepala dapat mendeteksi adanya kalsifikasi intrakranial, dan hidrosefalus. 

Tata Laksana 

Setelah ditegakkan diagnosis toksoplasmosis kongenital segera dilakukan intervesi 
dengan pengobatan. Apabila intervensinya terlambat akan menyebabkan pasień 
meninggał dunia atau hidup dengan cacat. Obat yang digunakan adalah kombinasi 
pyrimethamine dan sulfadiazine selama 2-6 bulan ditambah folinic acid, kemudian 
diturunkan tiap minggu diberi 3 hari, misalnya tiap Senin, Rabu, Jumat semua pen¬ 
gobatan selama 1 tahun. 

Ada yang memberikan pengobatan spiramisin lOOmg/kgBB/hari dibagi dałam 
beberapa dosis selang-seling tiap bulan dengan pirimetamin/sulfadiazine//o/mi'c 
acid selama 1 tahun pertama kehidupan. Dosis pirimetamin awal: 2 mg/kgBB/hari 
untuk 2 hari, kemudian 1 mg/kgBB/hari. Dosis sulfadiazin 50-100 mg/kgBB/han 
dibagi 2 dosis. Dosis folinic acid 5-10 mg 3 kali seminggu. Pemakaian kortikosteroid 
masih kontroversiaI dengan prednisolon 1 mg/kgBB/hari dibagi 2 dosis sampai 
perbaikan cairan serebrospinal/perbaikan korioretinitis, kalau ada hidrosefalus 
dikonsulkan ke Bagian Bedah Saraf. 

Pencegahart 

Pencegahan terdiri atas 3 hal, yaitu: 1. hindarkan ibu dari infeksi primer. 2. obati 
ibu yang terinfeksi. 3. aborsi pada ibu hamil terinfeksi. Yang paling penting adalah 
menghindari infeksi dengan jalan ibu hamil yang seronegatif jangan makan daging 
setengah masak dan hindari kontak dengan kotoran binatang (kucing). 
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Snfeksi Rubela Kongenital 

Morbiditas dan mortalitas yang berhubungan dengan infeksi rubela terjadi pada 
ibu hamil yang tidak kebal, dan terjadi pada saat permulaan kehamilan. Infeksi ru¬ 
bela kongenital dapat terjadi ringan atau 6erat dengan anomali multipel. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinisnya berupa retardasi pertumbuhan intrauterin, katarak, kori- 
oretinitis, mikroftalmia, glaukoma, hepatosplenomegali, ikterus, dan trombosito- 
penia. Kelainan jantung termasuk stenosis pulmonal, defek septum atrium atau 
ventrikel atau duktus arteriosus paten (30%). Kelainan neurologis berupa mikrose- 
fali, meningoensefalitis, dan gangguan pendengaran. Gangguan pendengaran da¬ 
pat timbul belakangan dan progresif. Kadang bayi lahir tanpa gejala (asimtomatik), 
baru belakangan gejala muncul. Apabila infeksi terjadi pada trim ester perta ma ke¬ 
hamilan, sindrom rubela kongenital terjadi pada 85%-90% kasus. 

Diagnosis ditegakkan berdas arkan gambaran klinis disokong dengan pemerik- 
saan serologis, yaitu didapatkannya IgM pada serum bayi. Virus dapat diisolasi 
dari urin nasofarings dan cairan serebrospinal. 

Tata Laksana 

Infeksi rubela kongenital tidak ada obatnya, pencegahan dengan imunisasi. 

infeksi Cytomegalovirus (CMV) Kongenital 

Manifestasi klinis infeksi CMV kongenital mirip dengan toksoplasmosis kongenital, 
CMV dapat menular melalui kontak yang erat, kontak seksual, transmisi vertikal 
ibu ke janin atau melalui transfusi darah yang terkontaminasi. Infeksi seseorang da¬ 
pat berupa infeksi primer atau rekuren. Infeksi rekuren dapat terjadi karena rein- 
feksi strain CMV lain atau reaktivasi CMV lama. Berbeda dengan toksoplasma, 
pada CMV baik infeksi primer maupun rekuren dapat menyebabkan infeksi pada 
janin, tetapi primer jauh lebih sering daripada yang rekuren dengan perbandingan 
40%: 1%. CMV merupakan penyebab infeksi kongenital terbanyak. Di Amerika 
Serikat setiap tahun ditemukan 30.000-40.000 bayi menderita CMV kongenital den¬ 
gan mortalitas 10%, 10% simtomatik, dan sisanya asimtomatik; yang asimtomatik 
13-24% mengalami gangguan pendengaran dan keterlambatan perkembangan. 

Dianosis ditegakkan berdas arkan gambaran klinis disokong oleh pemeriksaan 
serologis dan pendtraan. Manifestasi klinis berupa retardasi pertumbuhan intrau¬ 
terin, ikterus, hepatosplenomegali, purpura/petekiae dan pneumonitis. Manifestasi 
neurologis dan oftalmologis berupa hiper atau hipotonia, mikrosefali, ventriku- 
lomegali, kalsifikasi intrakranial/kejang, gangguan pendengaran dan korioretinitis. 
Bayi yang asimtomatik dapat menunjukan gangguan perkembangan dan tuli yang 
muncul kcmudian. 


^ leriYętlfntrufęr 
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Adanya IgM pada bayi baru lahir menunjukkan infeksi kongenitaL Adanya IgG 
pada bayi dapat terjadi karena transfer pasif melalui plasenta dzzi ibu. Pemeriksaan 
lain yang dikembangkan untuk menegakkan diagnosis adalah isolasi virus dari sa- 
Iiva, urin atau jaringan lain dałam 3 minggu setelah lahir. Isolasi virus setelah 3 
minggu dapat terjadi karena infeksi kongenital, perinatal atau postnatal, tidak da¬ 
pat memastikan adanya infeksi kongenital; pemeriksaan lain demgan PCR. Pemerik¬ 
saan pencitraan dapat menunjukkan adanya kalsifikasi intrajcranial dan hidrose- 
falus atau ventrikulomegali. 

Tata Laksana 

Setelah dideteksi adanya infeksi CMV kongenital untuk pasier. simtomatik segera 
dilakukan inten/ensi pengobatan, sedangkan yang asimtomatfi perlu diobservasi. 
Ada 2 obat yang telah mendapat lisensi untuk infeksi berat CMV, yaitu foscamet 
dan ganciclovyr. Saat ini sedang dilakukan uji coba penggun^an ganciclovyr den- 
gan dosis 6 mg/kgBB IV tiap 12 jam selama 6 minggu atau dengan dosis 7,5 
mg/kgBB IV tiap 12 jam selama 2 minggu, dan dosis selanjutrrj-a 10 mg/kgBB/hari 
IV diberikan 3 kali dałam seminggu sampai dengan 3 bulan. Pencegahan dengan 
menghindari kontak dengan pasień. Vaksin yang efektif belum sda. 


Inteksi Virus Herpes Simpleks Kongenital 

Herpes simplex virus (HSV) yang menyebabkan infeksi kongemital adalah HSV-2. 
Infeksi dapat terjadi intrauterin (kongenital) atau pada saat baj.- melalui jalan lahir. 
Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis, serologts dan disokong oleh 
pemeriksaan pencitraan. Manifestasi klinis pasień berupa lahir prematur, hipotonia, 
kejang, hemiparesis, mikrosefali, mikroftalmia, kalsifikasi infc-aicranial dan vesikel 
pada jari. Serologis didapat IgM pada bayi dan virus dapat ćnsolasi dari vesikel. 
CT-scnn kepala terdapat kalsifikasi intrakranial, hidrosefalus atau atrofi otak. 

Tata Laksana . . 

Setelah dideteksi adanya infeksi HSV-2 kongenital segera dilak-uLkan intervensi den¬ 
gan pengobatan. Obat yang digunakan adalah asiklovir dengan dosis 30-40 
mg/kgBB/hari dibagi 3 dosis (diberikan tiap 8 jam) IV, diberikar: selama 14-21 hari. 
Obat diberikan secara tetes intravena. 
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Kelainan Serebrovaskular 


Sofyan Ismael, Taslim S. Soetomenggolo 


Kelainan serebrovaskuIar pada anak jarang terjadi, tidak seperti pada orang de- 
wasa, dan juga jarang disebabkan oleh arterioslerasis, hipertensi atau komplikasi 
diabetes melitus, tetapi oleh sebab lain yang kebanyakan adalah genetik. Apabila 
terjadi kelainan serebrovasfcular, maka akibatnya akan berat 

Patofisiologi kelainan serebrovaskułar ada 2 macam, yaitu tergangguny.a aliran 
darah ke bagian otak, dan ruptur pembuluh darah dengan pendarahan ke dałam 
jaringan otak. Kebanyakan kelainan serebrovaskular pada anak disebabkan oleh 
karena gangguan aliran darah otak karena trombosis atau emboli, menyebabkan 
asidosis metabolik lokal d&n dilatasi pembuluh darah sekitamya. Kerusakan neu¬ 
ron, glia, dan sawar darah otak menyebabkan edema otak lokal, keadaan ini dapat 
menekan kapiler-kapiler dan akan menyebabkan kerusakan otak lebih lanjut 

Oklusi vena akan menyebabkan tekanan vena meningkat, dan akan terjadi rup- 
tur pembuluh darah yang menyebabkan perdarahan. Hal ini dapat juga menyebab¬ 
kan peningkatan tekanan intrakranial. Kerusakan sawar darah otak juga 
menyebabkan edema otak dan peningkatan tekanan intrakaranial. Adanya darah 
dan hasil eritrosit yang hancur menyebabkan spasme vaskular, dapat menyebabkan 
kerusakan dan perangsangan pada meningen. Hal ini semua dapat berat dan dapat 
mempengaruhi absorpsi cairan serebrospinal, sehingga terjadi hidrosefalus. 

Perubahan patologis setelah terjadi infrak otak adalah kematian neuron dan per¬ 
darahan perivaskular, kemudian disusul masuknya leukosit polimorfonuklear, di- 
ikuti oleh sel mononuklear dan makrofag.yang akan memindahkan jaringan otak 
yang nekrotik, hingga akan terjadi kista. Astrositosis akan membentuk parut glial. 

Penyakit Vaskular Primer 

Hemiplegia Infantil Akut (Strok pada Anak) 

Strok pada anak jarang terjadi, tetapi bila anak tsrserang strok dampaknya sangat 
mengganggu pertumbuhan dan perkembangannya. Hal ini merupakan petunjuk 
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pertama adanya kelaiaan serius yang mendasarinya. Strok pada anak berbeda dari 
orang dewasa, pada anak jarang yang disebabkan oleh aterosklerosis, hipertensi 
atau komplikasi diabetes melitus. Perbedaan lain dengan orang dewasa, yaitu strok 
pada anak sulit untuk didiagnosis, gejala sisa yang timbu] Iebih kurang, faktor yang 
menyebabkan risiko terjadinya gangguan peredaran otak dan usaha rehabilltasi 
yang harus dimodifikasi sesuai dengan kebutuhan anak. Hemiplegia akut pada 
bayi dan anak sudah lama dikenal dan sering disebut sebagai Acutc Infantik Hemi¬ 
plegia (AJH). Kelainan ini menrpakan manifestasi gangguan pada susunan saraf 
pusat yang mengalami edema, iskemia, nekrosis dan akhimya atrofL Hingga saat 
ini berbagai penulis masih bertentangan pendapat teru tama mengenai penyebab 
yang menimbulkannya. Sebagian penulis menyatakan bahwa penyebab primer 
atau sekundemya adalah kelainan pada pembuluh darah otak. 

Acute infantile hemiplegia ini dapat terjadi setełah kejang atau tanpa kejang. Be- 
berapa ahli sepakat penyebab tersering adalah kelainan pada pembuluh darah otak, 
lebih-Iebih pada kelompok tanpa kejang. Sedangkan pada kelompok yang disertai 
dengan kejang dianggap penyebabnya karena kejang yang lama hingga terjadi 
kerusakan pada jaringan otak. Kira-kira dua pertiga dari seluruh pasień acute infan¬ 
tile hemiplegia pada bayi dan anak disertai dengan kejang. Umumnya mereka yang 
terserang kelainan ini berumur di bawah 2 tahtin. 

Pada umumnya acute infantile hemiplegia yang disertai kejang mempunyai prog- 
nosis yang Iebih buruk. Kelak kemudian hari akan timbul kejang epilepsi, kelainan 
tingkah laku dan retardasi mentai Dapat juga terjadi gangguan bicara berupa dis- 
fasia teru tama pada anak di bawah umur 2 tahun. Penyembuhan ditentukan oleh 
adanya kejang ulangan, usia saat kelainan terjadi dan saat mulai sembuhnya 
kelumpuhan. 


Angka Kejadian 

Hemiplegia akut pada bayi dan anak, jarang ditemukan. Survey yang dilakukan se- 
iama 21 tahun di Columbia Presbyterian Medical Centre pada Bagian Neurologi Anak, 
seperti dikutip Gold dan Carter (1976), mendapatkan rata-rata 4 kasus dałam satu 
tahun. Dari 86 anak dengan hemiplegia infantil akut, penyebab yang ditemukan 
terdiri dari: 11 anak disebabkan trauma, 11 anak dengan infeksi susunan saraf 
pusat, 10 anak menderita penyakit jantung bawaan, 5 anak dengan penyakit sickle 
celi, 4 anak menderita malformasi arteriovenosa, 4 anak dengan sebab lain, ter- 
masuk displasia kraniometafisis, pascą-vaksinasi cacar, colids ulserativa dan hipok- 
sia karena pembedahan, 16 anak disebabkan karena sumbatan pembuluh darah, 
sedang 25 anak yang lain tidak ditemukan penyebabnya. Dengan demikian, hampir 
30% kasus tidak diketahui sebabnya. 

Aicardi (1969) dałam penelitiannya dari tahun 1950-1967 mendapatkan 122 
kasus hemiplegia infantil akut (HIA) yang terdiri dari 89 kasus disertai kejang dan 
33 kasus tanpa kejang. 
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Dari data pasień penyakit saraf yang dirawat di Bagian Anak FKUI-RSCM se- 
lama satu tahun, pada tahun 1975, didapatkan: lebih sering dijumpai hemiplegia in- 
fantil akut dengan kejang (51 pasień) dibandingkan jenis tanpa kejang (2 pasień). 

Perbedaan kelamin menunjukkan angka yang berbeda tergantung pada etiologi- 
nya. Pada anak laki, trauma dan trombosis arteri serebri serta arteri karotis lebih 
sering dijumpai, sedangkan aortitis primer (Takayashu's) sering dijumpai pada 
anak perempuan. 


Faktor Predisposisi 

Keadaan yang mudah dan dapat menimbulkan kelainan berupa hemiplegia akut, 
antara lain: kelainan jantung, infeksi, trauma, penyakit sistemik, status epileptikus, 
malformasi ateriovenosa serebri, dan idiopatik. 

Kelainan Jantung 

Kelainan jantung bawaan yang menyebabkan sianotik dan hipoksia yang hebat, 
misalnya pada transposisi dan atresia trikuspid, sering menyebabkan gangguan 
pada otak. Umumnya terjadi pada anak berumur kurang dari dua tahun. Dari pe- 
meriksaan autopsi pada pasień yang meninggal, temyata didapatkan infark yang 
luas pada otak, dan pada beberapa kasus ditemui trombosis pada arteri karotis in¬ 
terna atau pada arteri serebri media. Ditemukan pula satu kasus yang menderita 
trombosis pada vena. 

Pada anak yang besar, faktor polisitemia lebih berperan, sedangkan pada anak 
berusia lebih muda, di bawah dua tahun, faktor hipoksia lebih berperan. Dikatakan 
pula bahwa komplikasi neurologis baru terjadi, bila jumlah sel darah merah menca- 
pai lebih dari 8 juta, atau bila oksigen arteri konsentrasinya di bawah 10 volume 
persen. Adanya anemia defistensi pada anak dengan kleinan jantung bawaan siano¬ 
tik memperbesar risiko terjadinya hemiparesis. Endokarditis bakterialis akut atau 
subakut, fibrilasi atrium dapat menimbulkan emboli yang selanjutnya dapat 
menyumbat pembuluh darah otak. 

Pada Iaporan pendahuluan tentang komplikasi neurologis pada pasień cacat 
jantung bawaan sianotik yang berobat ke bagian limu Kesehatan Anak FKUI-RSCM 
dałam tahun 1976, ditemukan dari 60 pasień kelainan jantung bawaan yang diteliti, 
44 mengalami kelainan neurologis. Jenis kelainan jantung bawaan pada ke 60 
pasień ini terdiri dari 46 pasień dengan tetralogi Fallot, 5 dengan transposisi, 4 den¬ 
gan stenosis pulmonal, dan 5 lain-Iain. Kelainan neurologis yang ditemukan terdiri 
dari: kejang-kejang 10 anak, serangan sianotik 3 anak, hemiparesis 4 anak, dan re- 
tardasi mental 35 anak. Jumlah kelainan neurologis melebihi 44, disebabkan adanya 
2 anak menderita hemiplegia infantił akut. Sedang dari 4 anak yang menderita 
hemiparesis, 2 temyata menderita ensefalitis sedangkan satu anak menderita abses 
serebri. 
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Infoksl 

Ensefalitis oleh karena virus dapat disertai hemipiegia akan tetapł jarang. Oleh 
karena ensefalitis, jarang hanya mengenai salah satu hemisfer saja. Mungkin, apa- 
bila teijadi juga hemipiegia, pertama-tartta terjadi dahulu ensefalitis fokal, yang bi- 
asanya sekunder akibat vaskulitis fokal, dan ird kemudian berkembang menjadi 
sumbatan pada pembuluh darah di otak. 

Kelainan neurologis fokal relatif sering ditemukan pada ensefalitis oleh herpes 
simpleks. Pemah dilaporkan pada infeksi oleh virus Coxsakie A9, Poliomyelitis dan 
Herpes zoster oftalmikus atau oleh karena pasca-vaksinasi rubela. Kuroiwa (1981), 
menyatakan pada herpes zoster oftalmikus, dengan bantuan elektron mikroskop 
ditemukan benda-benda seperti virus pada dinding pembuluh darah. Ini sesuai 
dengan perkiraannya, bahwa pada pasień muda, kelainan pada otak berkaitan de¬ 
ngan kelainan pada pembuluh darahnya. Pada keadaan ini, ditemukan pleiositosis 
limfositer pada cairan otak, dan protein temyata meninggi. Elektroensefalografi 
menunjukkan gambaran gelombang lambat. 

Ensefalitis pasca-vaksinasi, menyebabkan demielinisasi perivaskular dan dapat 
menyebabkan hemiparesis, kejang dan kesadaran menurun. Komplikasi pasca- 
vaksinasi yang pemah dilaporkan antara Iain adalah vaksinasi terhadap varisella, 
rabies dan pertusis. Meningitis bakterialis dapat disertai trombosis pembuluh darah 
kortikal dengan predileksi pada satu hemisfer. Hemipiegia yang terjadi biasanya 
akut, disertai pireksia dan rangsang meningeal serta papiledema. Tekanan cairan 
otak meninggi, disertai pleiositosis sel PMN, peninggian protein dan penurunan 
glukose. Tuberkulosis dapat menyebabkan hemipiegia yang akut atau hilang tim- 
bul. Pada keadaan ini kedua pembuluh arteri karotis dapat terkena vaskulitis. 

Infeksi pada telinga, hidung dan tenggorokan serta sinus paranasalis sering di¬ 
sertai dengan limfadenopad servikal. Peradangan pada kelenjar getah bening ini 
dapat menyebar melalui adventisia arteri karotis interna pada basal tengkorak dan 
selanjutnya membentuk trombosis intravaskular. 

Trauma 

Kontusio dan laserasi otak, baik epidural, subdural dan perdarahan intraserebral, 
yang merupakan komplikasi trauma kepala, dapat menyebabkan hemipiegia. 
Hemipiegia juga dapat disebabkan oleh trombosis pada arteri karotis interna, yang 
disebabkan oleh trauma tumpul di daerah para tonsilar karena terjatuh dengan 
suatu benda di dałam muluL Pada keadaan ini, biasanya terdapat masa laten 3-24 
jam antara trauma terjadi dengan saat timbulnya trombosis. 

Trombosis arteri karotis eksterna dapat terjadi juga karena trauma tumpul di 
daerah kepala dan leher. Hal ini dapat terjadi mungkin oleh karena tertariknya se- 
cara tiba-tiba arteri tersebut, melalui bagian atas spina servikalis pada saat hiperek- 
stensi leher disertai rotasi kontralateral kepala. Di samping itu, mimgkin pula 
terjadi kerusakan intima, oleh karena penekanan tiba-tiba pada pembuluh darah 
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dan kelenturannya sendiri. Pada akhimya di daerah kerusakan i tu timbul trombu®, 
dan emboli. Atau bila ada aneurisme, dapat sobek. Pada trauma tumpul di daerah 
kepala dan ieher jarang kedua belah sisi arteri ini terkena bersama-sama.- Seperti 
juga trauma intraoral, terdapatjuga masa laten selama kira-kira satu hingga 24 jam. 
antara trauma terjadi hingga timbulnya hemiplegia. 

Pada golongan anak berusia di bawah 7 tahun, faktor risiko teijadinya trauma 
penting diperhatikan. Emboli udara ke otak merupakan salah satu komplikasi yang 
jarang pada tindakan kateterisasi jantung dan operasi toraks. Emboli Iemak bi- 
asanya merupakan salah satu komplikasi fraktur tulang panjang, meskipun inipun 
jarang sekali terjadi. Biasanya setelah 12-28 jam fraktur terjadi anak yang menga- 
lami emboli lemak akan demam, timbul k es uli tan bemapas dan batuk berdarah; be- 
berapa saat kemudian hemiplegia muncuL 

Peny a kit Sistemik 

Anak dengan kelainan hematologis, mempunyai risiko untuk mendapatkan kom¬ 
plikasi neurologis yang relatif tinggi. Risiko perdarahan intrakranial terjadi misa]- 
nya pada leukemia, hemofilia, trombositopeni purpura idiopatik, penyakit sickle 
celi, polisitemia dan trombositosis. Penyakit lain yang mempunyai komplikasi neu¬ 
rologis, di antaranya penyakit kelainan hemoglobin, eritematosus diabetes mełitus, 
periarteritis nodosa, dehidrasi, keadaan intelek debiL 

Status Epileptikus 

Kejang yang terjadi.lama dan terus-menenis dapat menyebabkan kerusakan pada 
neuron. Kasus-kasus pada kejang yang lama biasanya mengenai salah satu hemis- 
fer otak. Diduga faktor ini menjadi penyebab hemiplegia pada kelompok pasień 
hemiplegia infantil akut dengan kejang. Kejang fokal yang lama, merupakan salah 
satu manifestasi adanya penyumbatan pada pembuluh darah otak 

Malformasi Arteriovenosa Serebri 

Anomali ini dapat menyebabkan hemiplegia, yaitu bila terjadi ruptur atau apabila 
terbentuk bekuan darah intrakortikal. Kadang-kadang tanpa ruptur pun dapat ter¬ 
jadi hemiplegia, apabila terjadi proses pendesakan dan kerusakan parenkim otak. 
Angioma di daerah pontin yang sering ruptur dapat menyebabkan kelainan hemi¬ 
plegia ini. Tindakan radioterapi untuk ttfator intrakranial, sering dapat merusak 
pembuluh darah di otak, yang menimbulkan kelainan neurologis. 

Idiopatik 

Penyebab yang pasti pada pasień hemiplegia akut pada anak kadang-kadang tidak 
diketahui. Pada penelitian 25 kasus hemiplegia temyata tanpa sebab yang jelas. An- 
giografi pada 7 pasień kelompok ini temyata normal semua. Dan umumnya, hemi¬ 
plegia yang terjadi selalu didahului kejang. 
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Etiologi yang pasti untuk hemiplegia akut pada bayi dan anak disertai kejang 
sering tidak dapat ditentukan dengan pasti; para sarjana mengemukakan alasan 
masing-masing. Ensefalitis oleh karena virus dapat menyebabkan HIA. Hal ini sulit 
diterima kebenarannya karena kelainan yang terjadi hanya mengenai satu hemisfer 
otak saja. Kejang lama (status epileptikus) yang menyertai kelainan mungkin dapat 
dianggap sebagai penyebab terjadinya kelumpuhan. 


Patogenesis 

Hemiplegia akut pada anak bukan suatu penyakit tersendiri, tetapi merupakan 
akibat sebagai kelainan yang teijadi pada susunan saraf pusat. Beberapa penulis 
berpendapat, ^ahwa hemiplegia akut pada anak itu primer atau sekunder biasanya 
berkaitan dengan pembuluh darah otak. Apabila proses kelainan yang terjadi 
berkaitan dengan pembuluh darah otak, biasanya terjadi iskemia dan nekrosis otak 
dengan segala akibatnya. Hal ini terjadi karena darah tidak dengan baik dialirkan 
ke daerah tersebuŁ Perdarahan pada daerah yang nekrotik seringkali memperlihat- 
kan kemsakan pada endotel pembuluh darah. Sumbatan pada vena biasanya 
berakibat timbulnya nekrosis hemoragik. 

Kebanyakan kasus hemiplegia akut yang disertai kejang tidak ditemukan 
penyebabnya, oleh karena itu dugaan ditujukan pada kejang lama sebagai ke- 
mungkinan penyebabnya. Pada masa akut di daerah kerusakan terjadilah edema 
otak. Edema otak ini akan menekan pembuluh-pembuluh darah di sekitar tentorial 
dapat menimbulkan hemiasi di daerah temporal dan menyebabkan fokus-fokus 
iskemia di daerah yang bersangkutan. Bila edema yang terjadi demikian hebat 
malca iskemia otak yang diderita juga luas, mengakibatkan sel neuron otak mati. 

Iskemia akan menyebabkan perikarion mengeriput dan granula Nissel menghi- 
Iang. Sitoplasma menjadi asidofil karena metabolisme anaerob yang terjadi. Inti 
akan mengeriput dan menjadi piknotis. Perubahan pertama yang terlihat dengan 
mikroskop elektron adalah membengkaknya mitokondria. Akson mielin dan 
serabut saraf mengalami degenerasi dan tampak terputus-putus. 

Kerusakan yang teijadi tergantung dari lamanya penekanan pada pembuluh da¬ 
rah dan iskemia. Terdapat3 tipe kerusakan yaitu: a) nekrosis neuron parsial hingga 
teijadi reaksi dari glial subkortikal dan atrofi korteks ringan, b) nekrosis neuron 
komplet mengakibatkan parut glial dan atrofi korteks yang Iebih nyata, c) nekrosis 
parenkim mengenai sel saraf, glia dan elemen mesenkimal hingga terjadi kerusakan 
berbentuk sklerosis dan kistik. 

Manifestasi Klinis 
Bentuk perjatanan penyakit 

Manifestasi klinis tergantung pada penyakit primemya. Penampilan manifestasi 
neurologis berbeda sesuai dengan cepat dan Iuasnya yang terjadi. Emboli membe- 
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rikan gambaran klinis yang cepat dengan maksimal dałam bebe rapa menit saja. 
Trombosis biasanya berkembang lambat Kelainannya dapat berlanjut intermiten 
atau berlanjut secara progresif dałam beberapa jam atau beberapa hari saja. Tiga 
bentuk perjalanan penyakłt yang biasa ditemukan adalah bentuk apoplektik, ben¬ 
tuk akut dan bentuk intermiten. 

Bentuk apoplektik 

Bentuk ini sering terjadi, biasanya disertai kejang. Selain itu terdapat pula demam, 
penurunan kesadaran dan hemiplegia. Status epileptikus merupakan gejala yang 
pertama. Kejang klonik ini biasanya fokal dan dapat berkembang ke arah kontrala- 
teral, dengan bentuk yang berat pada bagian tubuh yang semula terkena. 

Dikatakan, bahwa kira-kira dua pertiga dari seluruh pasień kelainan hemiplegia 
akut pada anak disertai dengan kejang. Penurunan kesadaran, hampir selalu dite¬ 
mukan, meskipun kejang telah hilang. 

Hemiparesis biasanya jenis flaksid, tampak pada saat kejang berakhir dan teru- 
tama yang terkena adalah muka dan anggota gerak bagian atas. Refleks tendon da¬ 
łam menurun atau bahkan hilang sama sekali pada masa akuL Ditemukan refleks 
plantar patologis, hemianopsia dan afasia. Anggota gerak bagian bawah akan 
membaik lebih dahulu, diikuti kemudian oleh anggota gerak bagian atas. Pada be¬ 
berapa kasus, hemiplegia terjadi selama satu bulan atau lebih dan secara bertahap 
membaik, hingga hilang sama sekali. 

Bentuk akut. 

Hemiplegia dapat terjadi tiba-tiba tanpa kejang. Mungkin pula tidak disertai de¬ 
ngan perubahan status kesadaran atau bila terganggu, hanya untuk waktu pendek 
saja. Pada penełitian ternyata bentuk tanpa kejang ini banyak berkaitan dengan 
sumbatan pembuluh darah otak. Dari 24 angiogram yang dibuat pada kelompok 
ini, delapan menunjukkan dengan pasti adanya sumbatan pada arteri. 

Bentuk intermiten 

Biasanya pada bentuk ini, pasień mengalami masa kelumpuhan atau kelemahan 
yang hilang timbul. Kadang-kadang disertai migren. 

Gangguan Fungsi Motor 

Hemiplegia mula-mula bersifat flaksid dan disertai edema pada anggota gerak 
yang terkena yang timbul setelah kejang hilang. Kelumpuhan mulanya berat, dan 
biasanya anggota gerak atas terkena lebih berat. Kelumpuhan cenderung menyem- 
buh perlahan-lahan, kecuali bila terjadi serangan kejang yang lain. 

Berat dan lamanya kejang tampaknya berhubungan dengan beratnya kerusakan 
motor. Sedangkan demam yang tinggi, tidak berhubungan dengan beratnya kelum¬ 
puhan yang terjadi, dan tidak menentukan prognosis. Kejang terjadi lebih menonjol 
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pada sisi yang nantinya akan mengalami kelumpuhan. Hemiparesis dapat menghi- 
Iang, berkurang sedikit demi sedikit sełama 3-4 bulan, atau menetap. Kira-kira 50% 
pasień akan mendapat gejała sisa berupa defisit motor. 

Spastisitas timbul 2 minggu setelah-permulaan gejala, dan kontraktur terjadi 1-3 
bulan kemudian, bila tidak segera dilakukan Iatihan fisioterapi. Kelemahan yang 
tetap ditemukan setelah 2-3 minggu gejala pertama muncul merupakan tanda ke- 
mungkinan cacat di kemudian hari. 

Hemiparesis sebelah kiri atau kanan tubuh, tidak bermakna secara statistik. 
Kelompok yang disertai kejang yaitu 42 pasień mengalami hemiplegia di sebelah 
kanan, sedangkan 48 pasień mengalami hemiplegia di sebelah kiri tubuhnya. Pada 
kelompok yang tidak disertai kejang, kebanyakan hemiplegia didapat disebelah ka¬ 
nan (22 pasień dari 33 pasień sełuruh kelompok ini). Gangguan motor lain dapat 
berbentuk gerakan tidak terkendali (involuntary mcwement), yang timbul beberapa 
bulan setelah hemiplegia. Gerakan tersebut dapat ditimbuLkan bila pasień meng- 
gerakkan anggota gerak yang paresis tersebut untuk suatu aktivitas tertentu. 

Keinginan untuk memfleksi jari-jari guna memegang, misalnya justru bermani- 
festasi sebaliknya, yakni pengembangan jari-jari dan hiprekstensi pergelangan tan- 
gan. Adanya atetosis, distosia dan korea, menunjukkan bahwa terdapat gangguan 
pada ganglia basal, sehingga timbul gangguan fungsi gerak yang dimaksud pasień. 

Epilepsł 

Kira-kira 50% anak yang menderita hemiplegia akut akan mendapat kejang lagi 
kelak kemudian hari, dan ini terjadi terutama pada kelompok yang disertai kejang 
pada serangan permulaan penyakitnya. Komplikasi ini Iebih sering ditemukan bila 
hemiplegia terjadi sebelum usia 2 tahun atau bila pada permulaan sakitnya terda¬ 
pat kejang yang berulang. 

Kejang epilepsi muncul setelah satu tahun hemiplegia terjadi. Masa laten ini bisa 
terjadi bertahun-tahun. Epilepsi yang sering dan ditemukan pada penelitian di 
antaranya psikomotor, motor partial. Tipe grand mai jarang ditemukan. 

Gangguan Perilaku, Proses Belajar dan Intelektual 

Gangguan perkembangan jiwa pada anak pasień hemiplegia akut sering didapat- 
kan, terutama pada kelompok yang disertai kejang. Selain itu, pada kelompok ini 
kelainan mental yang diderita cenderung Iebih berat dibandingkan kelompok tanpa 
kejang. 

Terlihat pula pada kelompok yang diertai kejang 66% menderita gangguan men¬ 
tal, sedangkan dari kelompok yang tidak disertai kejang hanya 24% yang menderita 
cacat mental. Meskipun demikian, pada pasień hemiplegia akut beberapa di antara 
mereka bahkan mempunyai intelektual superior. Gangguan persepsi raang mem- 
persulit pasień, karena sukar bagi pasień untuk membedakan antara kiri dan kanan 
serta depan dan belakang. 
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Kelainan perilaku dan kepribadian sering ditemukan. Anak dengan hemiplegia 
akut mungkin bersifat pasif dan aktivitasnya di bawab rata-rata anak normal. 
Tetapi yang khas adalah mereka mempunyai kepribadian hiperkinetik, hiperaktif 
dengan perhatian yang sempit, mempunyai ambang frustasi yang rendah, impulsif, 
dan pengganggu pada masa akut, anak menunjukkan gejala pasif, bahkan letargis 
untuk 1-5 bulan. Kemudian secara bertahap aktivitas bertambah, disertai perhatian 
terhadap sekelilingnya yang sempit. Oleh karena perilaku yang demikian itu, se- 
ringkali mereka dijauhi oleh lingkungannya, melawan orangtua dan saudara- 
saudaranya, bersifat merusak dan agresif. 

Gangguan Berbicara 

Gangguan berbicara dan kemunduran dałam kepandaian berbicara tergantung dari 
usia saat kelainan ini terjadi. Disfasia ditemukan pada anak usia lebih tua dengan 
kelainan pada hemisfer yang dominan. 

Disfasia biasanya ditemukan pada masa akut, dan terutama ditemukan pada 
pasień hemiplegia yang disertai kejang. Gangguan bicara ini biasanya sementara 
dan membaik setelah 2-21 hari, terutama pada anak usia lebih muda. 


Diagnosis 

Untuk menegakkan diagnosis diperlukan penelusuran riwayat penyakit secara sek- 
sama, pemeriksaan fisis yang lengkap dan teliti serta pemilihan pemeriksaan pe- 
• nunjang yang tepat guna. 

Klinisi harus yakin bahwa keadaan yang dihadapi adalah betul-betul suatu 
strok bukan keadaan kelainan lain yang gambaran klinisnya hampir bersamaan. 
Tumor otak, abses otak, hematoma subdural, meningitis bakterialis, kejang fokal 
dan paresis Todd yang memerlukan penanganan khusus perlu disingkirkan lebih 
dulu. Pemeriksaan penunjang yang diperlukan adalah darah tępi, urine dan laju 
endap darah, biasanya normal. Kecuali bila primer disebabkan polisitemia atau 
karena kelainan jantung sianotik, maka ditemukan hitung eritrosit yang meninggi. 

Selama fasę akut cairan serebrospinal biasanya normal, mungkin ditemukan 
sedikit pleiositosis dan peninggian protein pada akhir minggu pertama. Pada trom- 
bosis dan emboli biasanya tidak ditemukan perdarahan. Pada trombosis sinus 
dural cairan serebrospinal berwarna kekuningan atau hemoragik. Keadaan ini juga 
didapatkan pada perdarahan subaraknoid dan penyakit sickle celi. 

Pada infeksi dan infark otak yang luas ditemukan pleiositosis dan protein yang 
meninggi. Sedangkan pada meningitis bakterialis, infestasi fungus atau invasi kega- 
nasan glukose dałam cairan otak rendah. Pada seorang anak dengan kelainan neu- 
rologis fokal, terdapatnya peningkatan tekanan intrakranial dan tidak adanya 
tanda meningitis, pemeriksaan pungsi lumbal sebaiknya ditunda sampai ada hasil 
dari pemeriksaan tomografi komputer. 

Pada keadaan sutura telah tertutup, terdapatnya defisit neurologis fokal dan 
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adanya peninggian tekanan intrakranial, pungsi lumbal sangat berbahaya karena 
dapat menyebabkan bergesemya parenkim otak sehingga terjadi hemiasi. 

Elektroensefalogram pada pasień strok jarang yang normal. Pada bagian yang 
terkena amplitudo merendah. Ditemukan gelombang paroksismal yang berbentuk 
aktivitas bervoItage tinggi yang umum, atau spike foka! pada temporal atau 
temporo-parietal dari hemisfer yang terkena. Pada pemeriksaan radioiogis foto 
kepala pada mulanya normal, akan tetapi beberapa waktu kemudian akan tampak 
gambaran seperti yang dikemukakan oleh Dykę, Davidoff dan Masson (sindrom- 
DDM) yaitu penebalan tulang tengkorak bagian atas, pelebaran sinus etmoidalis 
dan frontalis disertai peninggian piramida petrosus tulang temporal dan homo- 
Iateral lesi otak. Gambaran ini terjadi oleh karena hemiabrofi otak. Jangka waktu 
timbulnya kelainan pada foto kepala dengan saat permulaan penyakit, paling dini 
ditemukan pada 18 bulan. Hal ini terjadi terutama bila penyakit timbul pada usia 3 
tahun. Bahkan penulis lain menyatakan dałam jangka waktu 8 bulan kelainan pada 
foto tengkorak sudah ditemukan. 

Pemeriksaan dengan menggunakan alat sonoensefalógrafi atau ekoensefalo- 
grafi, dapat meneliti besar dan letak ventrikel lateralis. Pada masa akut teijadi 
edema otak, yang memberikan gambaran berupa pergeseran posisi ventrikel ke 
arah kontralateraL Setelah masa akut terlampaui terjadi pergeseran garis tengah ke 
arah lesi dan ventrikel lateralis sisi lesi akan melebar. 

Pemeriksaan pneumoensefaiografi tidak dilakukan pada masa akut Pemerik¬ 
saan biasanya dilakukan dałam jangka waktu 2 minggu sejak permulaan sakit 2 
minggu hingga 2 bulan sejak sakit atau setelah 2 bulan sakit Pada 2 minggu sejak 
permulaan sakit terlihat adanya pembengkakan pada hemisfer otak sisi kontrala- 
teral hemiplegia, dengan pergeseran garis tengah ke arah hemisfer yang normal. 
Rata-rata 1 bulan kemudian tampak pada foto rontgen kepala dilatasi ventrikel 
pada sisi hemisfer yang terkena dan pergeseran garis tengah berubah ke arah 
hemisfer yang sakit. 

Pemeriksaan dengan angiografi membantu menentukan diagnosis etiologi dan 
dapat pula menentukan prognosisnya. Sumbatan pada arteri karotis interna atau 
salah satu arteri serebral dapat terlihat Gambaran iregularitas pada lumen arteri 
yang menggambarkan arteritis, dapat terlihat pada permulaan hemiplegia. Setelah 
beberapa bulan terlihat rekanalisasi pada arteri yang tersumbat atau tampak sirku- 
lasi kolateral. 

Pada gambaran penyempitan pembuluh darah perlu dipikirkan kemungkinan 
spasme vaskular, akibat tusukan saat kontr as dimasukkan ke dałam pembuluh da¬ 
rah. Pada pasień dengan sumbatan pembuluh darah kelainan yang ditemukan di 
bagi dałam 5 kelompok sesuai dengan tempat kelainan. Temyata pengelompokan 
ini berhubungan dengan prognosisnya. Kelompok tersebut adalah: 

1. Sumbatan pada arteria basalis tulang tengkorak disertai telangiektasia. 

Kelainan dapat terjadi bilateral 

2. Sumbatan pada arteria basalis tanpa telangiektasia 
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3. Sumbatan pada arteria karotis interna 

4. Sumbatan pada pembuluh darah otak distal (arteria serebri media) 

5. Sumbatan pada arteri-arteri kedl di otak 

Pemeriksaan pembantu lain teru tama jenis yang non-invasif adalah dengan CT- 
scan dan magnetic resonance imaging (MRI). Pemeriksaan ini membantu dałam mene- 
gakkan diagnosis dan mencari etiologi. Dengan alat ini dapat diketahui adanya in- 
fark hemisfer serebri yang edematosa, perdarahan otak atau atrofi otak. Terdapat 3 
bentuk yang sering ditemukan dengan tomografi komputer yaitu: 

1. Gambaran pembesaran ventrikel unilateral dan pergeseran garis tengah ke 
sisi yang sakit. 

2. Terlihat gambaran infark dengan densitas yang rendah. 

3. Terlihat gambaran perdarahan dengan densitas yang tinggi. 

Beberapa hasil pemeriksaan CT-scan ini dapat memperlihatkan gambaran cam- 
puran. MRI dapat mendeteksi Iebih dahulu perubahan patologis pada daerah in¬ 
fark dibanding dengan CT-scan. Hal ini dapat dengan segera mengetahui luas atau 
besamya lesi iskemik dan dapat segera mengobatinya. MRI juga Iebih sensitif un- 
tuk mendeteksi lesi di balang otak dibanding CT-scan yang gambarannya Iebih ser- 
ing terdapat artefak dari fossa posterior. Meskipun demikian karena kurangnya 
pengalaman penggunaan MRI pada bayi, sensitivitas MRI tidak sebaik CT-scan. 

Tata Laksana 

Tata laksana strok pada anak secara rasional ialah dengan mengetahui secara pastd 
faktor predisposisi atau penyebabnya. Dałam hal ini yang perlu diperhadkan ada¬ 
lah pengobatan penunjang, mencegah dan mengobad tekanan intrakranial mening- 
gi, memberantas kejang, fenomena emboli, dan mencegah gejala sisa. 

Pengobatan Penunjang 

Pengobatan penunjang untuk mencegah dan mengurangi sekecil mungkin 
kerusakan pada sel otak perlu dilakukan dengan segera. Penting sekali mengusa- 
hakan jalan napaś yang bebas agar oksigenisasi terjamin, kalau perlu dilakukan in- 
tubasi atau trakeostomi. Penghisapan lendir dilakukan secara teratur dan pengo¬ 
batan ditambah dengan pemberian oksigen. 

Mengawasi secara ketat fungsi vital seperti kesadaran, suhu, tekanan darah, 
pemapasan dan fungsi jantung. Bila suhu meninggi (hiperpireksi), dilakukan hiber- 
nasi dengan kompres es atau alkohol. Obat untuk hibemasi adalah klorpromazin 
2-4 mg/kgBB/hari dibagi dałam 3 dosis; prometazin 4-6 mg/kgBB/hari dibagi da¬ 
łam 3 dosis. 

Pemberian cairan intravena dan elektrolit harus berhad-hati dan dengan tehd 
dimonitor. Pasień dengan kelumpuhan akut atau perdarahan intraserebral dapat 
menyebabkan terjadinya inappropriate anti diuretic hormon secretion (SIADH), yang 
selanjutnya dapat menimbulkan edema otak. 
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Pada pasień anemia sickle celi, hemokonsentrasi atau dema ni, kcbutuhan akan 
cairan harus ditingkatkan untuk mencegah terjadinya dehidrasi dan pengentalan 
darah yang mengakibatkan memburuknya keadaan. 

Mencegah dan Mengobati Tekanan Intrakranial Meninggi 

Tekanan intrakranial harus dipertahankan dałam batas norma! atau sctidaknya di 
bawah 20 mmHg. Tata laksana terdiri dari: mengurangi volumc komponen- 
komponen otak intrakranial, mempertahankan fungsi metabolisme otak, dan 
menghindari keadaan peninggian intrakranial. 

Mengurangi Volume Komponen-Komponen Otak Intrakranial 

Terdiri dari pengurangan cairan serebrospinal, pengurangan volume jaringan otak 
dan pengurangan voiume darah intrakranial. 

1. Pengurangan volume cairan serebrospinal (CSS) 

Pemberian deksametason menginhibisi ATP-ase yang diaktivasi natrium atau ka¬ 
lium pada pleksus koroid dan memperbaiki aliran keluar dan reabsorpsi CSS. Pem¬ 
berian asetasolamid dengan dosis 100 mg/kgBB/hari mengurangi produksi CSS 
melalui inhibisi enzim karbonik anhidrase. Pungsi ventrikel atau pengukuran/ pe- 
mantauan tekanan intrakranial intraventrikular dapat digunakan scbagai pcnge- 
Iuaran CSS untuk menurunkan tekanan intrakranial tetapi pengeluaran cairan 
ventrikel yang tidak terkontrol dapat menyebabkan kolaps ventrikel. 

2. Pengurangan volume jaringan otak 

Mengurangi volume jaringan otak dicapai dengan mengurangi pemberian cairan 
sebanyak 50-60% kebutuhan cairan harian. Pemberian cairan disesuaikan agar teka¬ 
nan vena sentralis normal rendah (8-10 mmHg), produksi urine 0,1-1 ml/kgBB/jam 
dengan kadar elektrolit, osmolaritas serta tekanan darah yang normal. 

Osmoterapi dilakukan dengan pemberian larutan hipertonik yang akan menarik 
cairan ekstravaskular ke dałam pembuluh darah otak. Obat dipergunakan adalah: 

1. Manitol diberikan dałam larutan 20% dengan dosis 0.25-1 g/kgBB melalui infus 
intravena selama 10-30 menit tiap 4-6 jam. 

2. Gliserol dengan kadar 10 g/dl dapat diberikan dengan dosis 1 g/kgBB intra- 
vena selama 30 menit dan dapat diulangi tiap 2 jam. 

Pemberian diuretik tubular yang kuat dapat menurunkan tekanan intrakranial 
dengan efektif melalui berkurangnya cairan tubuh to tal, tonus pembuluh darah 
baik dan produksi CSS. Obat yang dianjurkan adalah furosemid dengan dosis 1 
mg/kgBB intravena. Furosemid dapat langsung mempengaruhi metabolisme dan 
mencegah edema astroglia. 
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Kortikosteroid dapat mengurangi edema dan memperbaiki integritas membran 
melalui efek langsung pada fungsi sel endotel dałam mempertahankan penneabili- 
tasnya. Kortikosteroid lebih efektif bila diberikan secara dini dengan dosis tinggi. 
Ada yang menganjurkan pemberian deksametason dengan dosis 1 mg/kgBB/hari 
IV dałam 4 dosis dan diturunkan bila tekanan intrakranial menurun. Umumnya do¬ 
sis yang dipakai adałah 0.1-0.2 mg/kgBB tiap 6 jam. Obat ini mulai bekerja sesudah 
12-24 jam dan kadang titik puncak kerjanya terlambat dan bahkan lebih lama. 

Edema serebri kemungkinan terjadi di sekeliling infark serebri dan cenderung 
mencapai puncaknya dałam 24-72 jam pertama. Terdapat 2 macam edema serebri 
yaitu vasogenik dan sitotoksik. Kortikosteroid efektif pada keadaan vasogenik se- 
dangkan obat yang menyebabkan dehidrasi efektif untuk edema sitotoksik. Edema 
yang disebabkan oleh trombosis serebri terutama sitotoksik, meskipun komponen 
vasogenik akan terjadi 2-3 hari kemudian karena rusaknya sawar darah otak. 

3. Pengurangan volume darah intrakranial 

Volume darah intrakranial dapat dipengaruhi oleh pengawasan hipertensi arterial, 
dengan menginduksi terjadinya vasokonstriksi pembuluh darah serebral melalui 
hiperventilasi, menurunkan metabolisme otak, menunjang oksigenisasi dan dengan 
meningkatkan drainase pembuluh darah balik serebral. 

Peninggian tekanan darah sistemik mempercepat perluasan edema serebri va- 
sogenik terutama pada keadaan kerusakan autoregulasi serebrovaskular. Tekanan 
darah dipertahankan rata-rata 60-90 mmHg untuk mendapatkan tekanan perfusi 
serebral sebesar 50-70 mmHg., Dengan hiperventilasi, pada mulanya tekanan arte¬ 
rial C0 2 diturunkan sampai 20-35 mmHg sehingga terjadi vasokonstriksi pembuluh 
darah otak dan berkurangnya aliran darah ke otak. Penurunan tekanan C0 2 selan- 
jutnya harus berdasarkan pengukuran tekanan intrakranial karena vasokonstriksi 
yang berlebihan akan menyebabkan iskemia otak dan asidosis Iaktat pada CSS. 
Hiperventilasi baik untuk mengatasi peninggian mendadak tekanan intrakranial 
yang berhubungan dengan rangsangan sakit, tetapi tindakan ini mungkin ddak be- 
gitu efektif pada keadaan vasoparalisis pembuluh darah otak dan peninggian teka¬ 
nan intrakranial menahun. 

Mempertahankan Fungsi Metabolik Otak 

Metabolisme otak membutuhkan 15% curafl jantung dan 20% konsumsi oksigen tu- 
buh. Dałam keadaan normal penurunan muatan oksigen darah arteri menimbulkan 
kompensasi peningkatan curah jantung dan aliran darah serebral, sehingga keseim- 
bangan kebutuhan dan oksigenisasi dapat dipertahankan. Untuk mencegah terjadi¬ 
nya peninggian tekanan intrakranial, sebaiknya tekanan arterial 0 2 dipertahankan 
antara 90-120 mmHg atau antara 100-150 mmHg bila dilakukan pengobatan hiper- 
ventilasi. Untuk kebutuhan metabolisme otak, dianjurkan pemberian cairan yang 
mengandung glukose untuk mempertahankan kadar glukose darah normal (dek- 
strostik 90-130 mg/dl atau glukose 100-150 mg/dl). 
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Metabolisme otak dan vołume darah kapiler meningkat pada keadaan hiperter- 
mia, serangan kejang dan stimulasi yang berlebihan. Oleh karena itu diusahakan 
penurunan suhu dengan melaksanakan kompres dingin, memberantas kejang dan 
membatasi manipuiasi seminimal mungkin seperti penghisapan lendir, fisioterapi, 
pemeriksaan neurologis, suntikan intramuskułar, infus, dan pungsi vena. 

Pelaksanaan surfnce cooling mungkin tidak memberikan hasil normotermia yang 
diharapkan karena terjadinya vasokonstriksi kulit, ereksi bulu dan menggigil seba- 
gai termogenesis yang merupakan refleks hipotalamus. Oleh karena itu surface 
cooling yang efektif harus diikuti dengan penekanan respons hipotalamus dengan 
pemberian antipiretik dan bila perlu dengan vasodiIatasi perifer. Hipotermi dapat 
menurunkan tekanan intrakranial yang efektif dengan jalan menurunkan kecepatan 
metabolisme serebral dan aliran darah yaitu 7% per 1 derajatCelcius. 

Barbiturat dapat mengurangi aliran darah ke otak, mengurangi pembentukan 
edema dan menurunkan metabolisme otak. Efek tersebut baru terjadi bila konsen- 
trasi barbiturat dałam plasma jauh lebih tinggi di atas konsentrasi untuk anti kon- 
vulsan sehingga menimbulkan gelombang supresi pada elektroensefalogram dan 
keadaan koma. Koma barbiturat dipakai terutama pada keadaan tekanan intrakra- 
nial yang meninggi yang disebabkan oleh hipoksemia-iskemia dan kelainan pada 
mitokondria yang disebabkan oleh sindrom Reye. 

Pentobarbital dan fenobarbital mengurangi curah jantung dan menurunkan 
tekanan darah. Pentobarbital diberikan sebagai bolus dengan dosis 10 mg/kgBB 
sampai terlihat gelombang supresi pada EEG. Hipotensi karena pentotal tidak ter¬ 
jadi sampai dosis 40-60 mg/kgBB. Dosis selanjutnya adalah 3 mg/kgBB per jam. 
Koma dapat dipertahankan dengan aman sampai dengan 3 hari. 

Menghindari Keadaan Peninggian Intrakranial 

Posisi pasień dipertahankan setengah duduk dengan mengangkat kepala setinggi 
20-30 derajat dan dałam posisi netral. Keadaan ini dapat melancarkan aliran pem- 
buluh darah balik sehingga terjadi penurunan tekanan intrakranial. Kepala yang 
miring ke salah satu sisi menghambat aliran vena jugularis dan mengakibatkan 
peninggian tekanan intrakranial. Dapat pula diberikan pankuronium (Pavulon 0.04 
mg /kgBB/iv) untuk melemaskan otot dan memungkinkan venous pooling perifer. 
Bila peninggian tekanan intrakranial tidak dapat diatasi dengan cara-cara tersebut 
di atas maka perlu dilakukan koreksi bedah dekompresi untuk menanggulangi 
pergeseran dan herniasi otak. 

Memberantas Kejang 

Bila pasień datang dałam keadaan status epileptikus harus segera dihentikan. Mor- 
tałitas yang disebabkan oleh status epileptikus dapat mencapai 10%. Obat pilihan 
utama adalah diazepam yang diberikan secara intravena untuk menghentikan ke¬ 
jang secepat mungkin. Bila kejang tidak berhenti timbul peningkatan metabolisme 
dan anoksia yang dapat menyebabkan kerusakan otak yang menetap. 
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Dosis diazepam tergantung dari berat badan. Biasanya dosis rata-rata yang ter- 
pakai 0.3 mg/kgBB per kali dengan maksimum 5 mg pada anak berumur kurang 
dari 5 tahun dan 10 mg pada anak yang lebih besar. Pemberian diazepam intravena 
pada anak dengan status epileptikus seringkali menyulitkan, cara pemberian yang 
mudah, sederhana dan efektif yaitu melalui rektum dengan dosis rata-rata pe- 
makaian 0.4-0.6 mg/kgBB. Kemasan terdiri dari 5 mg dan 10 mg dałam rektiol. 

Fenomena Em bo li 

Pada keadaan ini dapat diberikan antikoagulansia. Pemberian heparin yang dian- 
jurkan ialah dengan cara infus biasanya 10-15 unit/kgBB/hari. Dosis heparin per 
drip dapat dinaikkan 5 unit/kgBB/hari tergantung dari partial łhromboplosłin limę 
(PTT). PTT harus dikerjakan tiap hari dan harus dipertahankan 2-3 kali normal 
(70-90 dębik). Pada hipertensi, kelainan perdarahan dan infark hemoragik, antiko¬ 
agulansia tidak boleh diberikan. 

Mencegah Gejala Sisa 

Motor 

Penanganan dini kelumpuhan penting untuk menentukan fungsi motor anggota 
gęrak kemudian hari. Tata laksana disesuaikan dengan tingkat kelumpuhan. Pada 
masa akut, dengan keadaan flaksid diperlukan istirahat. Pada keadaan ini diperlu- 
kan tindakan untuk mencegah edema dan kontraktur. Edema dikurangi dengan 
cara drainase gravitas;onal. Rotasi eksternal pada pangkal paha dan fooł drop perlu 
dicegah dengan bantal pasir atau foot board atau bila perlu digunakan bidai. Setdap 
hari dilakukan gerakan pasif untuk sendi-sendi pergelangan anggota gerak, dałam 
gerakan penuh. Duduk dan berdiri perlu segera dilakukan, bila mengijinkan sesuai 
dengan tingkat kesadarannya. Pada masa spastik, diperlukan łatihan fisis untuk 
meningkatkan kemampuan yang produktif (occupational therapy). Untuk mencegah 
deformitas dapat digunakan bidai pada malam hari. Pada suatu saat kelak mung- 
kin diperlukan penyangga (brace) yang biasanya diperlukan penyangga pendek. 
Apabiła diperlukan, spastisitas otot dapat dihilangkan dengan blokadę neuron de¬ 
ngan fenol 2-3%. Sendi pada pasień hemiplegia, dapat menjadi labil dan kontraksi 
otot tidak seimbang, hal ini sukar diperbaiki, dan kemungkinan perlu dilakukan 
artrodesis atau transplantasi tendon. 

Epilepsi 

Kejang sebagai gejala sisa memerlukan pengobatan rumatan. Jenis obat antikonvul- 
san yang dipakai tergantung dari jenis klasifikasi kejang. Dapat diberikan fenobar- 
bital sepanjang tidak menimbulkan perilaku hiperkinetik. Kadang antikonvulsan 
tidak bermanfaat pada keadaan lesi tertentu. Setelah dicoba 2-3 tahun dengan obat 
antikonvulsan tidak berhasil perlu dipertimbangkan tindakan bedah berupa hemis- 
fe rek tom i. 
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Masalah tingkah laku 

Memperbaiki tingkah laku hiperkinetik dengan obat-obatan kadang-kadang men- 
dapatkan kesukaran. Pengertian orangtua sangat diperlukan untuk membentuk 
suasana rumah yang baik bagi pasień. Ufttuk hal ini mungkin bermanfaat dilaku- 
kan konseling dengan kedua orang tuanya. 

Masalah kesulitan bicara 

Biasanya pasień mengalami afasia ekspresif, yaitu kesulitan dałam artikulasi (disfo- 
nia, disritmia dan disartria). Pada beberapa kasus kelainan dapat menghilang 
sendiri sehingga tidak diperlukan latihan bicara khusus. 

Masalah pendidikan dan pekerjaan 

Pendidikan untuk anak pasień hemiplegia yang seringkali disertai retardasi mental 
memerlukan sekolah khusus. Tujuannya adalah membuat agar anak kelak dapat 
menolong dirinya sendiri, sesuai dengan kemarfipuannya dengan memperhi- 
tungkan kondisi hemiparesis, epilepsi dan retardasi mentalnya. 


Penyakit Moyamoya 

Penyakit Moyamoya adalah penyakit vaskular primer, ditandai dengan stenosis 
yang diikuti oleh oklusi arteria karotis interna intrakranial dan pembuluh darah 
lain pada sirkulus Willisi. Kelainan terjadi pada elastika dan penebalan intima fo- 
kal. Kelainan ini mungkin didapatkan juga di arteria pulmonal, arteria renalis dan 
arteria pankreas. Telangiektasia multipel terjadi di ganglia basal, membentuk rupa 
seperti asap, berkabut yang dałam bahasa Jepang disebut moyamoya. Hal ini 
mungkin terjadi karena terjadinya kolateral-kolateral pembuluh darah. Penyakit 
mayomoya permulaan di laporkan di Jepang, tetapi terjadi pada semua bangsa. 

Pada anak perempuan 6 kali lipat daripada anak laki-laki, dengan gejala seran- 
gan iskemik sementara, berulang kali dan setelah beberapa kali serangan akan tim- 
bul gejala sisa neurologis yang menetap. Kadang-kadang tanpa gejala sisa 
neurologis yang menetap. Pada anak di bawah 6 tahun 33% disertai kejang. Penya¬ 
kit progresif, prognosis buruk apabila timbul pada usia muda, gejala klinisnya 
khas, yang terkena hemisfer yang dominan atau kedua hemisfer, dan oklusi Ieng- 
kap pada pembuluh darah otak. 

Manifestasi klinis dapat membedakan antara penyakit moyamoya dan oklusi ar¬ 
teria simpleks. Pada penyakit moyamoya mempunyai riwayat serangan iskemik se¬ 
mentara berulang, kemunduran mental progresif, dan pada CT-scan terdapat infark 
otak di beberapa tempat yang tersebar, sedangkan pada oklusi arteria simpleks 
mempunyai riwayat 1 atau 2 kali serangan dengan hemiplegia yang berlangsung 
lama, tidak ada kemunduran mental yang progresif, dan pada CT-scan hanya terda¬ 
pat abnonnalitas fokal satu sisi. 

Diagnosis pasti ditegaklcan dengan pemeriksaan angiorafL Peruoahan vaskular 
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progresif, mulai oklusi pada arteria karotis bagian supraklinoid, diikuti oleh arteria 
serebral tengah dan anterior, dan yang terakhir arteria komunikan posterior dan ar¬ 
teria serebral posterior. Pemah dilaporkan arteria basilaris juga ikut terkena. CT- 
scan tidak dapat memastikan kelainan di ganglia basal, kalainan yang khas berupa 
atrofi kortikal, lusensi multipel di korteks dan subtansia alba, dan kadang-kadang 
dilatasi ventrikel. 

Penyakit moyamoya sekunder dapat terjadi setelah radiasi pada glioma optik, 
penyakit sel sickel, neurofibromatosis, tuberosklerosis, dan meningitis tuberkulosa. 
Usaha pencegahan terhadap progresivitas kerusakan otak dilakukan dengan ope- 
rasi anastomosis, tetapi belum ada laporan tentang hasilnya. Pengobatan yang lain 
tidak ada. 


Penyakit Takayasu 

Penyakit Takayasu umumnya terjadi pada wanita berumur antara 15 dan 20 tahun, 
tetapi pemah dilaporkan pada bayi kelainan berupa arteritis pada aorta dan 
cabang-cabangnya dengan manifestasi hipertensi, denyut nadi tidak ada, dan bniits 
vaskular. Strok terjadi pada 5-10% pasień. Pengobatan dengan kortikosteroid dan 
immunosuppressive dapat menghentikan progresivitas penyakit. 

Displasia Fibromuskular 

Displasia fibromuskular pembuluh darah infcrakranial dapat terjadi pada anak 
tetapi jarang. Diagnosis disokong dengan pemeriksaan angiografi dan akan tampak 
adanya string-of-bends pada arteria. 

Migren 

Salah satu varian komplikasi migren adalah migren hemiplegik, dengan gejala 
hemiparesis sementara yang timbul bersamaan dengan sakit kepala hebat. Kadang- 
kadang hemiparesis menjadi menetnp terutama pada pasień yang tidak ada hu- 
bungan keluarga. Pada anak dengan sakit kepala hebat, hemiparesis, kehOangan 
penglihatan sejenak pada satu mata, pada pasień migren bukanlah satu tanda strok. 

Oklusi VertebrobasiIar 

Kelainan ini jarang pada anak, manifestasi klinisnya sama dengan pada orang de- 
wasa, terjadinya mendadak atau pcrlahan-lahan menjadi progresif. Kelainannya di 
batang otak dan serebelum. Komplikasi yang jarang timbul adalah infark dasar 
pons (sindrom lockcd-i)i) dengan gejala pasień tetap sadar tetapi menderita kuadri- 
plegia, diplegia fasial, pergerakan mata horizontal tidak ada, pasień tidak dapat 
berbicara, pergerakan mata vertikai masih ada, dan menjawab pertanyaan hanya 



Sofyan Ismael dkk. 403 


dengan mengedipkan mata. Diagnosis oklusi vertebrobasilar harus selaiu dipikir- 
kan pada pasień koma setelah gangguan vaskular tetap mata terbuka spontan. 

Penyebab Iain insufisiensi vertebrobasiIar adalah sindrom subclnutnn sten! yang 
terjadi setelah operasi koreksi koarktasiOeaorta dengan gejala sakit kepala, serangan 
piising, gangguan lapangan penglihatan setelah latihan, dan kejang. Diagnosis den¬ 
gan angiografi. Pengobatan dengan pembedahan. 


Penyakit Serebrosvakular Sekunder Keadaan Medis 

Apabila seorang anak menderita gangguan serebrovaskular , singkirkan lebih da- 
hulu keadaan medis yang mendasarinya sebagai penyebab, karena dengan mengo- 
bati penyakit primernya dapat mencegah kambuhnya serangan strok. 

Penyakit Jantung 

Gangguan serebrovaskular terjadi sebagai komplikasi penyakit jantung bawaan 
sianotik. Mekanisme terjadinya dapat karena trombosis arteri, vena atau sinus 
venosus atau karena emboli. Yang paling sering terjadi komplikasi pada pasień 
tetralogi Faliot dan transposisi pembuluh besar. 

Kejadian yang paling sering adalah trombosis vena, biasanya terjadi pada anak, 
mendadak menderita hemiparesis, peningkatan tekanan intrakranial, kejang, dan 
kesadaran menurun. Apabila terjadi pada anak dibawah umur 2 tahun pikirkan ke- 
mungkinan penyakit serebrovaskular, dan apabila terjadi pada anak setelah umur 2 
tahun biasanya karena abses otak. 

Pada anak ini mestinya menderita anemia mikrositik hipokram, tetapi karena 
hematokrit meninggi, maka mempunyai hemoglobin normal. Peningkatan risiko 
trombosis berhubungan dengan polisitemia. Strok emboli dapat juga terjadi pada 
endokarditis bakterialis yang terjadi pada penyakit jantung bawaan dan penyakit 
jantung rematik. 


Penyakit Hematologis dan Neoplastik 

Yang paling sering berhubungan dengan penyakit serebrovaskular adalah anemia 
sel sickle dan sickle-thalassemia. Dengan pemeriksaan pencitraan pada pasień pen¬ 
yakit sel sickle dengan strok didapatkan oklusi pembuluh darah besar atau infark 
watershed. Beberapa pasień menderita oklusi pada pembuluh darah kecil subkorti- 
kal atau kortikal, demikian pula pada pasień dengan infark. Pada pemeriksaan neu- 
ropatologis didapatkan infark di daerah pertemuan antara arteria serebri anterior 
dan tengah, dan trombus di arteria karotis interna servikal distal dan proksimal 
intrakranial. 

Strok pada anak dengan penyakit sel sickle jarang terjadi pada tahun pertama 
kehidupan, dan kejadian tertinggi golongan umur 5-10 tahun. Gejala utama berupa 
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hemiparesis, kemudian afasia dan kejang. Serangan iskemik sementara terjadi pada 
kira-kira 10% pasień. Serangan pertama jarang menyebabkan kematian. Gejala sisa 
berupa kelainan neurologis yang menetap dan kelainan neuropsikologis. 

Pengobatan adalah dengan transfusi darah dan transfusi tukar. 

Perdarahan intrakranial dapat terjadi karena komplikasi penyakit perdarahan 
seperd hemofilia, kekurangan faktor IX, kekurangan protein C, idiopathic łhrombocy- 
łopenic purpura (ITP), kekurangan vitamin K, dan leukemia. Gejalanya berupa sakit 
kepala, kejang, kesadaran menu run, dan manifestasi neurologis Iain tergantung lo- 
kasi perdarahannya. Pengobatan tergantung penyebabnya. 

Penyakit Infeksi 

Pada meningitis bakterial akut, teru tama yang pengobatannya terlambat dapat ter¬ 
jadi arteritis, penyempitan arteria dan oklusi. Oklusi vena dan sinus dural dapat 
juga terjadi setelah otitis media, mostoiditis, sinusitis, dan infeksi kulit kepala dan 
muka. Gejalanya berupa kejang, koma, dan kelainan neurologis lain. Terdapat juga 
kaku kuduk. 

Pada otitis media dan mastoiditis dapat juga terjadi trombosis sinus venosus Iat- 
eralis yang dapat menyebabkan kelumpuhan n. abdusens dan peningkatan tekanan 
intrakranial. Infeksi kulit muka dan sinus paranasal dapat menyebabkan trombosis 
sinus kavernosus dengan proptosis, kemerahan pada konjungtiva, perdarahan ret- 
ina, dan kelumpuhan ekstraokular. Abses retrofaringeal kadang-kadang dapat 
menyebabkan penekan atau trombosis arteria karotis. 

Penyakit Vaskular Kolagen dan Vaskuiitis 

Kelainan neurologis terjadi pada 40% pasień systemie lupus crylhcmnlosus, kadang- 
kadang merupakan gejala pertama. Kelainan lain berupa kelainan psikiatrik, 
kelainan watak, dan gejala neurologis fokal. Purpura Henoch-Schonlein dapat ber- 
hubungan dengan sakit kepala dan perubahan keadaan mental. Pernah dilaporkan 
pula adanya kejang, kelainan neurologis fokal, dan kelainan saraf perifer. Pada 
meningitis aseptik yang sering terjadi pada penyakit Kawasaki dapat timbul hemi¬ 
paresis karena vaskulitis. 


Kelainan Metaboiik 

Pada pasień dengan demani, dehidrasi dapat mengałami trombosis vena dan sinus 
venosus dengan gejala kejang, kelainan neurologis, koma, dan peningkatan tekanan 
intrakranial. Pada dehidrasi dengan hipernatremia dapat menyebabkan kejang, ke¬ 
sadaran menurun, dan pada pemeriksaan patologis didapatkan adanya perdarahan 
multipel di substansia alba. 

Pada diabetes melitus dapat terjadi komplikasi vaskular, tetapi jarang pada 
anak. Pernah dilaporkan pasień dengan serangan sementara hemiparesis akut pada 
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disfungsi batang otak dan peningkatan tekanan intrakranial. Dtagnosis ditegakkan 
dengan pemeriksaan CT-scan dan arteriografi. Sering ditentukan adanya kalsifikasi 
di dałam malformasi. Mortalitas kira-kira 50%. Pengobatan sukar, dengan bedah 
mikro atau embolisasi memberikan perbaikan. 


Aneurisme 

Aneurisme pada anak berumur kurang dari 10 tabun jarang terjadi. Anak laki-laki 
lebih sering daripada anak perempuan, dan lokasinya di sirkulasi anterior atau pos- 
terior. Keadaan yang khas adalah terdapat perdarahan subaraknoid mendadak dan 
kesadaran menurun. Aneurisme yang besar akan menimbulkan manifestasi neu- 
rologis foka!, paresis N. II atau N. III atau keduanya. Aneurisme pada anak beru¬ 
mur kurang dari 2 tahun mempunya gejala yang khas, biasanya terjadi di arteria 
serebri anterior atau arteria karotis interna. Pengobatan aneurisme adalah pembe- 
dahan dengan bedah mikro. Waktu optimal pembedahan masih kontroversial, 
tetapi bila tidak dioperasi kira-kira 50% pasień akan mengalami perdarahan de¬ 
ngan defisit neurologis yang berat. 

Sindrom Neurokutan 

Sindrom neurokutan yang ada hubungannya dengan kelainan vaskular adalah sin¬ 
drom Sturge-Weber. Kelainan berupa bercak port-xvinc pada muka, kulit kepala, 
angioma kepiler-vena di meningen, kelainan vaskular dałam korteks dan substan- 
sia alba pada hemisfer ipsilateral. Risiko pada otak yang paling tinggi apabila ber¬ 
cak port-wine bilateral, atau unilaterał tetapi mengenai ketiga cabang dari N. 
Trigeminus, atau juga mengenai kelopak mata. Di otak daerah angioma menunjuk- 
kan perubahan-perubahan berupa gliosis, kalsifikasi, dan hilangnya neuron. 

Manifestasi klinis yang khas berupa kejang, hemiparesis, dan retardasi mentai. 
Kadang-kadang terdapat kelainan pada mata berupa glaukoma, angioma pada reti- 
na dan koroid. Diagnosis ditegakkan dengan CT-scan. Beberapa pasień menjadi 
progresif dengan perluasan daerah kalsifikasi, kejang yang tidak terkendali (intrac- 
łable). Dapat pula terjadi kemunduran intelektual dan watak yang progresif. Kea¬ 
daan ini mungkin disebabkan karena aliran darah otak abnormal dan atrofi otak 
progresif. Pengobatan dengan pembedahan dengan eksisi korteks yang abnormal, 
kadang-kadang daerah yang terkena luas, sehingga perlu hemisferektomia. Untuk 
mengurangi atau menghilangkan bercak port-wine dapat dilakukan dengan laser. 

Penyakit Serebrosvaskular Lain 

Trombosis Sinus Venosus Dural 

Kelainan ini terdiri dari 2 sindrom, yaitu trombosis sinus sagitalis dan trombosis si¬ 
nus lateralis. Trombosis sinus sagitalis dapat parsial atau komplet; jenis parsial 
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lebih sering ditemukan. Oklusi sinus sagi ta lis menyebabkan stasis dan trombosis di 
vena kortikai penghubung, sering menyebabkan perdarahan di permukaan otak. 
Biasanya terjadi pada anak di bawah 3 tahun dan sering terjadi pada tahun per- 
tama. Apabila trombosis meluas ke vena korteks segera akan menyebabkan pening- 
katan tekanan intrakranial, perubahan kesadaran, iritabel, kejang (fokal atau 
umum), dan kelainan motor fokal. Biasanya terjadi pada sepsis trombosis sinus 
venosus dan pada neonatus. Resorpsi cairan serebrospinal terganggu, sehingga ter¬ 
jadi hidrosefalus komunikan. Stasis vena akan menyebabkan kongesti vaskular 
parenkim otak, dan akan menyebabkan peningkatan tekanan intrakranial. Pada 
trombosis sinus sagitalis sering terjadi pembesaran vena di kulit kepala dan dahi 
bagian atas. 

Oklusi sinus sagitalis atau lateralis pada anak besar menyebabkan sindrom 
pseudotumor serebri dengan gejala sakit kapała, paresis N.VI, papiledema, dan 
apabila peningkatan tekanan intrakranial berlangsung lama akan menyebabkan 
gangguan visus. Prognosis pseudotumor serebri baik. 

Faktor predisposisi terjadinya trombosis sinus sagitalis adalah dehidrasi, malnu- 
trisi, penyakit demam, penyakit jantung bawaan, dan hiperkoagulasi. Pemeriksaan 
cairan serebrospinal pada awalnya normal, kemudian menjadi xantokrom atau ber- 
darah dengan peningkatan kadar protein. Diagnosis ditegakkan dengan pemerik¬ 
saan CT-scnn, dan dapat pula untuk menegakkan diagnosis adanya perdarahan dan 
edema otak. Diagnosis juga dapat ditegakkan dengan pemeriksaan jnagnetic reso- 
rtance angiogrnphy atau angiógrafi kónvensiOnal. 

Pengobatan dengan obat konvensional untuk peningkatan tekanan intrakranial, 
obati penyakit penyebab, pemberian antikoagulan tidak bermanfaat, dan pengo¬ 
batan dengan trombolitik ada yang berhasil. Trombosis sinus lateralis sering terjadi 
pada sisi kanan, karena sinus lateralis kanan sering lebih besar daripada yang kiri, 
sehingga aliran darah sisi kanan lebih banyak. Gejala berupa kejang, peningkatan 
tekanan intrakranial, dan kesadaran menurun. Faktor predisposisi sama dengan 
trombosis sinus sagitalis juga otitis media dan mastoiditis. Apabila otitis media dan 
mastoiditis menyebabkan trombosis sinus lateralis dan peningkatan tekanan intra¬ 
kranial, maka disebut sebagai otitic hjdrocqyhalus. Pengobatan sama dengan trom¬ 
bosis sinus sagitalis, dan pengobatan otitis dan mastoiditis harus baik. Tindakan be- 
dah dilakukan sesuai indikasi. 


Trombosis Sinus Kavernosus 

Di dałam sinus kavernosus terdapat N.III, IV, VI, cabang oftalmik N. V, dan arteria 
karotis interna. Ruptur arteria dapat menyebabkan terjadinya pirau arteriovena 
yang masif sehingga terjadilah proptosis, bmit , dan kelainan saraf kranial. Kadang- 
kadang terjadi trombosis arteria karotis interna, sehingga terjadi infark otak. 

Trombosis sinus kavernosus biasanya akibat infeksi orbita, sinus paranasal, kulit 
periorbiłal dan daerah pipi. Trombosis yang berhubungan dengan infeksi disebut 
tromboflebitis. Dapat terjadi unilateral atau bilateral. Penyebab pada trombosis 
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sinus sagitalis kadang-kadang dapat menyobabkan trombosis sinus kavemosus, 
tetapi biasanya infeksi merupakan penyebab tersering. Manifestasi klinisnya bi- 
asanya berupa edema kanjungtiva (kemosis), edema retina, kadang-kadang papile- 
dema, ptosis, proptosis, oftalmoplegia (paresis N. III, IV, VI). Pengobatan segera 
dengan antibiotik yang kuat, karena 4 * trombosis sinus kavernosus merupakan 
kegawatan. 
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Tumor Susunan Saraf 


Sofyan Ismael, Taslim S. Soetomenggolo 


Pendahuluan 

Tumor otak merupakan keganasau yang sering dijumpai sesudah leukemia dan 
limfoma pada anak berumur di bawah 15 tahun. Tjahjadi dkk. melaporkan bahwa 
di antara 311 kasus tumor ganas pada anak berusia di bawah 15 tahun ternyata 57 
kasus (18,3%) adalah tumor ganas saraf, sedangkan Gatot dkk. mendapatkan 99 
kasus (19,1%) tumor otak di antara 517 kasus keganasan pada anak. Angka ke- 
jadian tumor otak adalah 23,9 kasus per 1 juta populasi per tahun, di Bagian limu 
Kesehatan Anak, Fakultas Kedokteran Universitas Indonesia, Jakarta sekitar 20 
pasień per tahun, dan termuda berusia 5 bulan hanya 1 orang pasień. Tumor otak 
jarang terjadi pada anak di bawah umur 1 tahun. Puncak kejadian adalah pada 
umur antara 3-5 tahun. 

Tumor otak mempunyai sifat yang berlainan dibandingkan tumor di tempat 
Iain. Walaupun secara histologis jinak, mungkin akan bersifat ganas karena le- 
taknya berdekatan atau di sekitar struktur vital dan dałam rongga tertutup yang 
sukar dicapai. Lokasi tumor otak pada anak berbeda dari orang dewasa. Pada anak 
60% atau lebih terdapat di bawah tentorium dan kebanyakan di daerah serebelum, 
sedang pada orang dewasa hanya 25-30% saja. 

Umumnya pasień datang dałam keadaan lanjut. Hal ini disebabkan karena kelu- 
han anak sering dianggap sebagai gejala penyakit biasa, kurangnya kesadaran or- 
angtua untuk membawa anaknya berobat dan kurangnya pengenalan prosedur 
diagnostik tumor. Lagipula bayi dan anak kecil tidak dapat mengemukakan kelu- 
hannya secara verbal, sedang tanda dini tumor otak kadang-kadang samar dan ti¬ 
dak dikenal oleh orang tuanya. Dengan adanya beberapa ałat bantu diagnostik 
seperti, elektroensefalografi, foto rontgen kepala baik foto polos maupun dengan 
badian kontr as dan alat canggih seperti CT-scan, MRI, diagnosis dan tata laksana tu¬ 
mor otak dapat dilakukan lebih cepat dan tepaŁ 
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Klasifikasi 

Klasifłkasi sitogenetika dari Bailey dan Cushing masih merupakan metode yang 
bcrguna untuk mengatasi masalah beraneka ragamnya sel yang menyusun susunan 
saraf pusat. 

Terbentuknya tumor didasarkan atns anggapan bahwa migrasi dan diferensiasi 
lapisan sei primłtif tabung saraf berubah menjadi mcduloblas yang kemudian ber- 
diferensiasł menjadi 2 bagian, ynitu golongan neuron menjadi neuroblas dan neu¬ 
ron; dan golongan glia melalui spongioblas menjadi astrosit dan oligodcndrosit. 
Lapisan sel tabung saraf dapat juga menjadi sel ependinial. Tiap-tiap sel Lm dapat 
berubah menjadi neoplastik sehingga meduloblas menjadi meduloblastoma, neuro- 
blas menjadi neuroblastoma dan ganglioneuroma, astrosit menjadi astrositoma, oli¬ 
godcndrosit menjadi oligodendroglioma dan sel ependimal menjadi ependimoma. 
Tumor yang berasal dari sel glia dinamakan glioma. 

Klasifikasi ini sangat penting diketahui untuk menentukan tata laksana yang te- 
pat dan prognosis. 


Epitel Primitif Saluran Saraf 


Sel Ependimal 

1 

Ependimal Tumor 


• Meduloblas • 

Meduloblastoma 


Y 


Spongioblas 


Ependimoma 

Astrosit 

I 

Astrositoma 


Neuroblas 


Oligodendrosit 
Oligodencfroglioma Ganglioneuroma 



Neuro¬ 

blastoma 


Gambar 15-1. Histogenesis dari tumor neuroektodermal. (Modifikasi Bailey dan 
Cushing) (Dikutip dengan modifikasi dari Treip 1978) 



Sofyan Ismael dkk. 413 


Modifikasi kiasifikasi Russel dan Rubinstein berdasarkan letak tumor otak yang 
sering ditemukan pada anak adalah: 

I. Tumor fosa posterior 

1. Meduloblastoma 

2. Astrositoma 

3. Ependimoma 

4. Glioma batang otak 

5. Hemangioblastoma 

II. Tumor fosa media 

1. Kraniofaringioma 

2. Kista intraseiar 

3. Glioma optik dan hipotalamik 

III. Tumor daerah hemisfer 

1. Golongan yang berasal dari glia 

• Astrositoma 

• Glioblastoma multiforme 

• Oligodendroglioma 

• Ependimoma 

• Papiloma pleksus koroid 

2. Tumor daerah pineal 

• Pinealoblastoma 

• Pinealositoma 

• Germinoma 

3. Angioma 

4. Meningioma 

• Meningioma jinak 

® Sarkoma selaput otak 

Manifestasi Umum 

Tumor otak merupakan suatu proses desak ruang yang dapat mengganggu fungsi 
otak akibat desakan tumor terhadap pelbagai bagian otak. Manifestasi tumor otak 
meliputi gejala peninggian tekanan intrakranial dan manifestasi neurologis fokal 
yang diakibatkan oleh tekanan terhadap jaringan otak sęki tar tumor. 

Gejala peninggian tekanan intrakranial łebih cepat timbul pada tumor infraten- 
torial dibandingkan tumor supratentorial karena ruang yang lebib terbatas pada 
fosa posterior. Tumor infratentorial mudah menyumbat aliran cairan serebrospinal 
sehingga teijadi dilatasi ventrikel. Pada tumor yang tumbuh lambat seringkali 
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gejala neurołogis fokal lidak diketahui sampai terjadi manifestasi peninggian teka- 
nan intrakraniał. 

Apabila tekanan intrakraniał mencapai atau hampir sama dengan tekanan arte¬ 
ria! sistemik, tekanan arterial sistemik akan meningkat. Keadaan ini dapat menye- 
babkan terjadinya bradikardia serta pemapasan lambat dan tidak teratur. Hiper- 
tensi, bradikardia dan pemapasan yang lambat dan tidak teratur dikenal sebagai 
trias Cushing. 

Kompresi pembuluh darah balik terutama yang terletak di dasar otak menye- 
babkan aliran darah berkurang dan terjadi anoksia serebri. Ha! ini menyebabkan 
dilatasi pembuluh darah dan selanjutnya terjadi edema otak dan peninggian teka¬ 
nan intrakraniał. Tumor yang tumbuh cepat dapat menyebabkan edema serebri 
dan kompresi ruang ventrikel akibat ekspansi massa tumor, sehingga dapat terjadi 
berbagai macam hemiasi otak. 


Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis terjadi karena tumor menyumbat aliran cairan serebrospinal dan 
mengnkibatkan peninggian tekanan intrakraniał atau karena tumor mendesak dan 
merusak parenkim dan struktur otak yang menimbulkan manifestasi neurołogis 
fokal. 

Sakit Kepala 

Sakit kepala merupakan keluhan sebagian besar anak dengan manifestasi tekanan 
intrakraniał yang meninggi, tetapi pada anak yang iebih kecil yang tampak han- 
yalah iritabilitas atau anoreksia saja. Parenkim otak tidak mengnndung struktur 
yang dapat merasakan nyeri dan sakit kepala pada proses desak ruang disebabkan 
oleh karena distorsi dura dan pembuluh darah otak yang pęka terhadap rasa sakit. 

Sakit kepala sering bertambah pada waktu bangun pagi, dan menjadi makin he- 
bat bila pasień melakukan kegiatan yang menyebabkan peninggian tekanan intrak- 
ranial misalnya batuk, bersin, mengedan atau perubahan posisi kepala yang 
tiba-tiba. Sakit kepala cenderung berulang dan makin menetap sesuai dengan pen¬ 
inggian tekanan intrakraniał selanjutnya. Lokasi tersering adalah daerah bifrontal. 
Tumor pada fosa posterior menyebabkan iritasi serabut posterior medula spinalis 
bagian servikal atas, sehingga menyebabkan rasa sakit di bagian belakang kepala 
dan leher. Pada pasień dengan tumor di fosa posterior sakit kepala terdnpat 91% 
kasus, pada tumor supratentorial 78%, pada tumor infratentorial 82%, dan kami 
mendapatkan 68,4%. 

Liebner dkk., mendapatkan 91% kasus tumor fosa posterior dengan sakit kepala. 
Odom dkk. mendapatkan gejala ini pada 78% tumor supratentorial dan 82% tumor 
infratentorial. 
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Muntah 

Muntah merupakan gejala sekunder peninggian tekanan intrakranial atau akibat 
iritasi langsung terhadap inti N X atau pusat muntah di dasar ventrikel IV. Gejala 
muntah pada tumor infratentorial sering tidak disertai dengan rasa muaL Gejala ini 
mungkin disebabkan oleh distorsi pembuluh darah dan batang otak. Pada awalnya 
muntah timbul waktu bangun pagi, kemudian dapat terjadi pada setiap waktu. 
Pada tumor infratentorial muntah terdapat pada 84-91% kasus, pada tumor suprat- 
entorial 59%, dan kami mendapatkan 73,6% dari 20 pasień yang kami teliti. 

Odom dkk menemukan 84% kasus muntah pada tumor infratentorial, 59% 
pada tumor supratentorial. Liebner dkk. mendapatkan pada 91% kasus tumor in¬ 
fratentorial, sedangkan Farwell dkk. hanya menemukan pada 47% kasus tumor in- 
trakranial pada anak berusia kurang dari 12 tahun. 

Manlfestasl Okular 

Berbagai kelainan fungsi okular yang berhubungan dengan peninggian tekanan in¬ 
trakranial adalah: 1. papiledema dan atrofi optik sekunder, yang oleh orangtua di- 
tafsirkan sebagai penglihatan kabur; 2. atrofi optik primer; 3. gangguan lapangan 
penglihatan; 4. strabismus atau diplopia dan eksoftalmus. 

Papiledema merupakan gejala peninggian tekanan intrakranial yang penting, 
terutama pada anak-anak dengan ubun-ubun besar yang telah menutup. Papile¬ 
dema adalah suatu keadaan pembengkakan pasif dari diskus optikus akibat teka- 
n.in intrakranial yang meninggi. Pembengkakan disebabkan sumbatan pembuluh 
balik retina. Biasanya terjadi bilateral dan bila unilateral kemungkinan disebabkan 
oleh lesi di belakang mata. Gambaran duu papiledema adalah hilangnya pulsasi 
spontan vena pada pembuluh darah di sekeliling batas diskus. Pulsasi vena spon- 
tan tersebut terdapat pada kira-kira 80% mata yang normai. Pada 58% tumor su¬ 
pratentorial dan 88% tumor infratentorial terlihat papiledema. Di antara seluruh 
tumor otak, papiledema terdapat pada 94% kasus, dan kami mendapatkan 63,1%. 

Atrofi optik primer terjadi bila saraf optik mendapat tekanan langsung, seperti 
pada kraniofaringioma kiasmaselar atau spongioblastoma saraf optik. Atrofi optik 
yang disebabkan oleh tumor supratentorial terjadi sekunder akibat papiledema, 
kami mendapatkan 21% kasus. Menyempitnya lapangan penglihatan biasanya 
menandakan proses penyakit sudah lanjut, tetapi hal ini tidak dapat digunakan un- 
tuk mengetahui lokalisasi penyebab, kami mendapatkan 21% kasus mengalami 
gangguan penglihatan. 

Strabismus atau diplopia pada tumor infratentorial terjadi karena peninggian 
tekanan intrakranial menyebabkan kelumpuhan N VI. Kelumpuhan N III jarang 
terjadi. Bila N IV terganggu tampak anak dałam posisi kepala miring ke arah yang 
berlawanan dari otot yang lumpuh untuk menghindari diplopia. Peninggian teka¬ 
nan intrakranial dengan hidrosefalus yang hebat dapat mengakibatkan eksoftal- 
mos. Penyebab lain dari menonjolnya bola mata adalah hambatan aliran dałam 
vena orbita yang disebabkan oleh penekanan tumor. 
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Pembesaran Kepala 

Pembesaran kepala karena peninggian tekanan intrakranial dapat terjadi sampai 
umur 3 tahun. Pelebaran sutura masih dapat ditemukan sampai umur 10 tahun. 
Untuk mengevaluasi bayi dengan pembesaran kepala, lingkar oksipitobregmatikus 
dibandingkan dengan normal untuk anak yang bersangkutan, sutura diraba untuk 
menemukan pelebaran, tengkorak diperkusi untuk menemukan bunyi cracked-pot, 
diamati adanya kongesti vena superfisial pada kulit kepala dan pada mata didapat 
tanda setting-sun. Tanda setting-sun adalah posisi bola mata ke arah bawah dengan 
terlihatnya batas putih sebelah atas disebabkan oleh kompresi pada atap orbita 
yang lunak. 

Perubahan Kepribadian 

Perubahan kepribadian sangat sukar dievaluasi. dałam kaitannya dengan pertum- 
buhan tumor. Perubahan kepribadian dapat berupa iritabilitas, membandel, apatis 
atau depresi, perubahan gairah hidup, lesu, mengantuk yang berlebihan, menjadi 
pelupa serta penurunan nilai pelajaran sekolah. 

Gangguan Neurovegetatif 

Fungsi neurovegetatif merupakan tanda utama dałam proses kelangsungan hidup. 
Ada 3 hal yang penting dałam kelainan neurovegetatif, yaitu regulasi suhu badan, 
sirkulasi dan pemapaśan. 

Gangguan regulasi suhu badan berupa peningkatan suhu terjadi pada fasę akhir 
peninggian tekanan intrakranial. Peningkatan suhu harus cepat diatasi untuk 
menghindari terjadinya gangguan pada sirkulasi dan pemapaśan. Hipertermia 
pada peninggian tekanan intrakranial sangat riskan karena membahayakan jarin- 
gan otak yang sudah kekurangan suplai oksigen. Bila suhu mencapai 43° C akan 
terjadi kerusakan jaringan otak yang hebat danjarang dapat disembuhkan. 

Fungsi sirkulasi diatur secara sentral oleh pusat regulasi di serebrum, hipotała- 
mus posterior dan formasio retikularis dałam pons dan medula oblongata dan di 
perifer diatur oleh pusat formasi stimulus otomatis. Berkurangnya suplai oksigen 
dapat mengakibatkan gangguan sirkulasi dan peningkatan tekanan darah. Umum- 
nya gangguan pada fungsi sirkulasi terjadi pada tahap akhir peninggian tekanan 
intrakranial. Gejala akut peninggian tekanan intrakranial adalah tampak bingung, 
gangguan pemapaśan, gangguan fungsi^fingter dan hipertermi, sedangkan pada 
keadaan kronik hanya menunjukkan gejala bila diadakan uji fungsi jantung. Teka¬ 
nan sistolik normal atau sedikit meninggi sedang tekanan diastolik menurun se- 
hingga tekanan nadi meningkat. 

Fungsi pemapaśan relatif tidak terganggu sampai tingkat akhir kerusakan jarin¬ 
gan otak. Pusat pengaturan pemapaśan terletak di formasio retikularis dałam pons 
dan medula oblongata. Secara klinis gangguan pemapaśan terjadi bila tekanan 
cairan serebrospinal mencapai 450 mmH 2 0. Tekanan sebesar 600 mmH 2 0 menye- 
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babkan gangguan pernapasan yang hebat. Herniasi atau kompresi medula oblon- 
gata menyebabkan terhentinya pernapasan secara mendadak. Bergesernya jaringan 
otak disebabkan tumor supratentorial dan hipoksia menyebabkan pernapasan yang 
dałam dan lambaŁ 

Kejang 

Kejang umum dapat timbul sebagai manifestasi peninggian tekanan intrakranial 
atau karena tumor yang terletak pada korteks serebri, sedangkan tumor yang jauh 
dari korteks motor jarąng menimbulkan kejang. Meningioma sering menimbulkan 
kejang foka! sebagai gejala dini. 

Kejang sebagai gejala awal tumor otak tidak banyak ditemukan. Gejala ini teru- 
tama ditemukan pada tumor yang tumbuhnya lambat misainya pada astrositoma 
derajat 1 dan 2. Pada umumnya kejang terjadi pada 15%-28% pasień, dan pada 
penelitian kami kejang fokal terjadi pada 10,5% pasień. 

Manifestasi Neurologis Fokal 

Manifestasi neurologis fokal lebih cepat terjadi pada tumor fosa posterior, baik 
karena peninggian tekanan intrakranial maupun karena kerusakan struktur dałam 
fosa posterior. Struktur yang terdapat dałam fosa posterior adalah serebelum, 
balang otak dan inti saraf kranial, sehingga manifestasi neurologis fokal merupakan 
manifestasi gangguan struktur tersebut 

Tumor yang terletak supratentorial lebih jarang menyebabkan gejala neurologis 
fokal. Gejala yang timbul berupa kelumpuhan sesuai dengan jaras yang terkena 
atau kejang karena kerusakan korteks serebri. 

Ataksla Dan Gangguan Koordinasf 

Serebelum merupakan pusat koordinasi keseimbangan tubuh dan tonus otot serta 
memungkinkan gerak bertujuan yang berguna bagi tubuh. Pada saat tumor masih 
kecil, gangguan serebelum belum tampak karena masih dapat dikompensasi oleh 
bagian serebelum yang normal. Mungkin terlihat sedikit gangguan keseimbangan, 
pasień merasa bergoyang dan kalau berjalan cenderung jatuh ke sisi lesi. Uji Rom- 
berg biasanya positif. 

Bila tumor telah besar dan menyebabkan kerusakan serebelum yang luas, gejala 
gangguan koordinasi dan keseimbangan muncul dengan lengkap, terdiri dari atak- 
sia, asinergia, dismetria, disdiadokokinesis, tremor bila mencoba memegang se- 
suatu, bicara lambat dengan artikulasi yang buruk dan hipotonia dałam bentuk 
kelelahan sesisL Ataksia ditemukan pada 75-100% pada tumor infratentorial dan 
17,5% pada tumor supratentorial, pada penelitian kami ataksia didapatkan pada 
36,9%. 
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Defisit Saraf Kranialis 

Inti saraf kranial yang berada pada balang otak adalah ind N III-XII. Semua saraf 
olak ini dapat terganggu. Saraf olak yang sering terkena adalah N VI, N III dan N 
VII, pada penelidan kami kelainan saraf otak terdapat pada 47,3%. Gangguan otot 
penggerak bola mata dan kelumpuhan otot wajah relatif mudah terlihat. 


Nistagmus 

Secara umum merupakan gejała penyakit serebelum, biasanya timbul lambat pada 
anak dengan tumor fosa posterior terjadi pada 47-50% kasus. 

Kaku Kuduk 

Dapat terjadi akibat iritasi atau penarikan duramater bagian servikal. Sering diser- 
tai head tilt yaitu posisi kepala miring ke arah tertentu sebagai kompensasi atau 
mencegah diplopia. Keadaan ini dapat menjadi petunjuk adanya massa tumor di 
fosa posterior. Kaku Kuduk didapatkan pada 23% kasus tumor supratentorial dan 
36% kasus tumor infratentorial. 

Kelumpuhan Motor 

Kelumpuhan sebagai akibat keruśakan jaras motor lebih sering dijumpai pada tu¬ 
mor supratentorial (32%) dibandingkan tumor infratentorial (7%), secara keseluru- 
han kami mendapatkan 31,5% kasus menderita hemiparesis. 

Kelainan Endokrin 

Kelainan endokrin dapat terjadi pada tumor supratentorial yaitu tumor pada 
daerah midbrain, daerah pineal sekitar ventrikel III dan hipotalamus. Tumor yang 
paling sering menyebabkan kelainan endokrin adalah kraniofaringioma. Selain itu 
dapat juga disebabkan oleh glioma saraf mata dan kiasma optik, glioma hipotala¬ 
mus, hamartoma dan tumor pineal. 

Gejala kelainan endokrin tergantung pada daerah yang tertekan oleh tumor dan 
letak tumor, yaitu: 

• Penekanan pada infundibulum dapat menyebabkan diabełes insipidus yang 
ditandai dengan poliuria dan polidipsia. 

• Penekanan pada hipotalamus dapat menyebabkan sindrom hipotalamus 
yaitu obesitas, somnolen, emasiasi atau pubertas prekoks. 

• Tumor intraselar dapat menyebabkan insufisiensi hipofisis yang pada usia 
muda menyebabkan pubertas yang terlambat, insufisiensi tiroid dan in¬ 
sufisiensi adrenal. Insufisiensi hipofisis yang berat menyebabkan panhipopi- 
tuitarisme dengan manifestasi diabetes insipidus, pubertas terlambat, hipoti- 
roid, insufisiensi adrenokortikal, kepucatan dan dwarfisme. Pnnhipopitui- 
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tarisme terjadi bila tumor bersifat ekstensif dan merusak fungsi adenohipofi- 
sis dan neurohipofisis misalnya pada kraniofaringioma. 


Diagnosis 

Diagnosis tumor otak ditegakkan atas dasar gambaran klinis, peninggian tekanan 
intrakrania! dan manifestasi neurologis fokal serta dibantu oleh pemeriksaan pe- 
nunjang. Pemeriksaan penunjang yang sering dilakukan adalah foto rontgen 
kepala, elektroensefalografi, pemeriksaan cairan serebrospinal, ultrasonograf 
kepala, CT-scan kepala, angiografi, mielografi, magnetic resonance imaging (M R I), 
dan pemeriksaan patologi anatomi. 

Foto Rontgen Kepala 

Pemeriksaan rutin terdiri dari proyeksi antero posterior, postero anterior, basilar 
dan stereoskopik lateral. Perlu diperhatikan adanya pelebaran sutura, pembesaran 
ukuran kepala, atrofi tulang tengkorak, bertambahnya digital marking, kelainan ben¬ 
tuk dan besar sela tursika serta adanya kalsifikasi. 

Pelebaran sutura dan pembesaran kepala terjadi pada bayi dan anak. Pelebaran 
sutura koronaria terjadi Iebih dahulu dibandingkan sutura sagitalis dan łambdoi- 
dea, sedangkan sutura skuamosa jarang melebar. Penambahan digital marking pada 
anak yang sedang tumbuh sering menyulitkan untuk menyatakan adanya pening¬ 
gian tekanan intrakrania!. Penipisan dan erosi tulang tengkorak menunjukkan 
adanya massa di daerah tersebut. Astrositoma serebelum bentuk kistik yang besar 
dapat menyebabkan penipisan tulang di daerah oksipital. 

Kalsifikasi dapat terlihat pada kelenjar pineal pada anak normal. Kalsifikasi 
jarang tampak pada glioma fosa posterior tetapi Iebih sering pada glioma hemisfer, 
ependimoma dan kraniofaringioma. Kalsifikasi pada kraniofaringioma terjadi su- 
pra atau intraselar dan pada 50% kasus terlihat perubahan bentuk dan besar sella. 
Pada glioma optik tampak kelainan prosesus klinoid anterior dan melebamya fora- 
men optikum. 

Elektroensefalografi (EEG) 

Merupakan pemeriksaan yang tidak invasif dan tidak menyakitkan, dapat digu- 
nakan sebagai skrining dan kadang-kadang berguna untuk menentukan lokasi tu¬ 
mor otak. Pemeriksaan EEG dapat membedakan letak tumor di supra atau 
infratentoriaL Kelainan fokal yang khas berupa gelombang delta atau teta pada 
tempat lesi dan sęki tar lesi. Pada peninggian tekanan intrakranial yang disebabkan 
tumor di fosa posterior dapat terlihat disritmia yaitu gelombang lambat difus teru- 
tama di daerah parieta! posterior dan oksipital. Pemeriksaan EEG tidak dapat 
menunjukkan lokasi pada tumor batang otak, sistem ventrikular, supraselar, tala- 
mus, akuaduktus Sylvii atau ventrikel III. 
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Pemerłksaan Cairan Serebrospinal 

Fungsi lumbal merupakan kontra indikasi bila ditemukan tanda peninggian teka- 
nan intrakranial. Walaupun manifestasi papiledema atau pelebaran sutura tidak 
ada, pungsi lumbal tetap harus dilakukan dengan berhati-hati. Dapat ditemukan 
peninggian kadar protein sedangkan jumlah sel dan glukose normal. Kadang- 
kadang ditemukan seł tumor sesudah cairan disentrifugasi, terutama pada medu- 
lobłastoma dan ependimoma ventrikel IV. Pemeriksaan ini terutama dilakukan 
pada tumor yang menyebar ke selaput otak atau subaraknoid, baik pre maupun 
pascaoperasi. Nilai diagnostik cukup tinggi pada meduloblastoma. 


Ultrasonograf Kepala 

Hanya dapat dilakukan bila ubun-ubun masih terbuka atau bila terdapat defek tu- 
lang kalvarium yang berfungsi sebagai acoustic window. Dengan pemeriksaan ultra¬ 
sonograf kepala dapat diidentifikasi keadaan sistem ventrikel dan jaringan 
parenkim otak, sehingga dapat ditentukan adanya kelainan bawaan, penyumbatan 
cairan serebrospinal, perdarahan dan proses desak ruang. 

Ultrasonograf pada meduloblastoma memperlihatkan daerah ekogenik tidak 
teratur pada fosa posterior. Umumnya kelainan yang ditemukan pada tumor ada- 
lah terdapatnya daerah echodense disertai pergeseran struktur otak dan ventriku- 
lomegali.. Dapat dilakukan untuk identffikasi tumor kongenital misalnya angioma 
pleksus koroid, ependimoma, astrositoma, teratoma dan tumor pineal. Tumor pm- 
eai berbentuk kistik sedangkan teratoma disertai dengan hidrosefalus. 

Ct-Scan Kepala 

CT-scan merupakan pilihan utama untuk menegakkan diagnosis pada kasus yang 
dicurigai terdapatnya massa dałam otak. Prosedur ini memberi informasi yang le- 
bih tepat dibandingkan pemeriksaan radiologis lain. CT-scan dapat digunakan un¬ 
tuk mendeteksi adanya tumor, menentukan lokasi dan besar tumor serta memberi 
gambaran mengenai kelainan patologis yang menyertai adanya tumor misalnya 
hidrosefalus, edema otak, perdarahan, efek massa, pembentukan kista dan nekrosis 
pascaradiasi otak. 

Efek massa yang tampak biasanya merupakan pergeseran struktur otak dari 
garis tengah, kelainan bentuk ventrikel ipsilateral dan pembengkakan hemisfer 
otak di tempat lesi dengan hiłangnya sułkus. CT-scan berguna pula untuk menen¬ 
tukan diagnosis patologis beberapa jenis tumor otak. Tata laksana tumor otak men- 
jadi lebih sempuma dałam menentukan besamya ventrikel pada hidrosefalus, 
besamya tumor SelamS pengobatan dengan radiasi atau kemoterapi dan dapat 
mendeteksi berulangnya atau penyebaran tumor ganas. 

Beberapa penulis sepakat bahwa pemeriksaan CT-scan tanpa kontras sudah cu¬ 
kup untuk mendeteksi tumor fosa posterior sebelum operasi, karena pemeriksaan 
tanpa kontras dapat mengidentifikasi densitas matriks tumor misalnya kalsifikasi. 
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perdarahan dan adanya kista yang merupakan karakteristik masing-masing tumor. 
Tetapi pada beberapa kasus tumor otak memerlukan pemeriksaan CT-scan dengan 
kontras. Pemeriksaan dengan kontras dapat mengidentifikasi keadaan pembuluh 
darah otak yang rasak. Kerusakan ini menyebabkan keluarnya zat kontras dari 
sawar darah otak yang teriihat sebagai enhancement atau penyangatan. Prosedur ini 
dapat digunakaił untuk menentukan patologi tumor atau mengikuti perjalanan 
penyakit setelah operasi atau radiasi. Bila ada kecurigaan tumor sebaiknya digu- 
nakan kontras. 

Pada glioma derajat rendah tampak densitas rendah atau daerah kistik dan sete¬ 
lah diberi zat kontras tampak penyangatan. Hdema otak diidentifikasi sebagai 
daerah densitas rendah sekeliling tumor yang tidak menunjukkan penyangatan 
pada penyuntikan kontras. Pada glioma derajat tinggi tampak daerah campuran, 
setengah berdensitas rendah dan setengah berdensitas tinggi dan kadang-kadang 
tampak perdarahan dan degenerasi kistik. Penyangatan yang tampak sesudah 
penyuntiknn kontras biasanya berbentuk cincin. Efek massa dapat diidentifikasi 
pada 50% astrositoma derajat rendah, 90% pada tumor anaplastik dan 100% pada 
glioblastoma multiforme. 

Pada ependimoma, densitas tumor biasanya lebih tinggi dari densitas otak dan 
tampak penyangatan pada penyuntikan zat kontras. Biasanya tampak kista kecil 
dałam tumor. Tumor di dałam ventrikel III menyebabkan dilatasi ventrikel lateralis, 
edema hemisfer dan hilangnya sulkus. Pada tumor derajat tinggi dapat terjadi me- 
tastasis ke sistem ventrikel dan medula spinalis dengan kontras tampak penyanga¬ 
tan sebagai casł sekeliling ventrikel. 

Pada meduloblastoma, CT-scan biasanya menunjukkan daerah berdensitas 
tinggi atau isodens di fosa posterior, bentuk nodular dan berbatas agak tegas. Pada 
pemberian kontras tampak penyangatan yang homogen. Meduloblastoma hampir 
selalu menunjukkan penyangatan sedangkan pada astrositoma kadang-kadang ti¬ 
dak tampak penyangatan. 

Anglografi 

Visualisasi pembuluh darah intrakranial dilakukan dengan penyuntikan zat ra- 
dioopak ke dałam arteri karotis atau arteri vertebralis. Pada tumor otak dilihat 
adanya tanda hemiasi serebral, penarikan atau peregangan arteri serebral dan pe- 
rubahan waktu sirkulasi. 

Młolografi 

Mielografi adalah pemeriksaan dengan zat kontras yang dimasukkan mełalui 
pungsi lumbal Pemeriksaan ini dapat mengungkapkan proses yang terletak intra- 
medular, intradural ekstramedular dan ekstradural. Prosedur ini dilakukan sebe- 
Inm radioterapi meduloblastoma, sebagai salah satu pegangan untuk menentukan 
prognosis. 
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Magnetic Resonance Imaging (MRI) 

Merupakan pemeriksaan non-invasif dengan menggunakań lapangan magnet. 
Massa tulang tidak terlihat sehingga struktur fosa posterior lebih jelas terlihat. 
Walaupun demikian pemeriksaan ini mempunyai kekurangan karena kalsifikasi 
dan kista tidak dapat terlihat. 

MRI sangat baik dan esensiai trntuk mendiagnosis glioma derajat rendah, tetapi 
untuk glioma derajat tinggi tidak lebih baik dibandingkan CT-scan. Pada ependi- 
moma fosa posterior MRI lebih akurat dałam menggambarkan lokasi tumor di da¬ 
łam ventrikel IV dan yang berekstensi ke luar. Prosedur ini juga digunakan untuk 
melihat respons pengobatan dan relaps pada tumor yang infiłtratif. 

Pemeriksaan Patologi Anatomi 

Walaupun pemeriksaan patologi anatomi dapat menentukan jenis tumor otak den¬ 
gan pasti, tidak selalu dapat dilakukan biopsi atau operasi terhadap tumor otak. 
Dałam keadaan ini, anamnesis, pemeriksaan fisis yang cermat dan pemeriksaan pe- 
nunjang lain seperti CT-scan kepala telah cukup untuk menduga jenis tumor. 

Tata Laksana 

Tata laksana tumor otak dapat berupa tindakan operatif dan atau radioterapi dan 
atau kemoterapi. Beberapa tumor dapat diobati hanya dengan operasi yaitu astrosi- 
toma serebelum, kraniofaringioma dan meningioma. Oleh sebab itu diperlukan 
penahganan o'leh suatu tim yang terdiri dari dokter anak, saraf anak, radiologi, be- 
dah saraf dan radioterapi. 

Tindakan Operatif 

Tujuan operasi pada tumor otak adalah bila mungkin mengangkat tumor secara to- 
tal. Bila tumor tidak mungkin diangkat seluruhnya maka tujuan selanjutnya adalah 
memperbaiki tekanan intrakranial dan struktur otak yang tergeser, menghilangkan 
kompresi lokal oleh tumor pada daerah fungsional, memperluas daerah radiasi 
atau kemoterapi, mengurangi risiko atau mengobati edema serebri, mengambil jar- 
ingan untuk pemeriksaan patologi anatomi sebagai penunjang diagnosis yang pasti 
dan menjaga sirkulasi cairan serebrospinal bila terdapat obstruksi. 

Indikasi reseksi tumor adalah bila turgor terdapat pada daerah serebelum, lobus 
frontal dan temporal yang tidak dominan, dan korteks lobus prefrontal atau tempo- 
rai anterior, sedćingkan kontra indikasi adalah bila tumor terdapat pada daerah 
korteks motor, korteks sensori, pusat penglihatan, pusat bicara, hipotalamus dan 
batang otak. Pada tumor fosa posterior sering terjadi hidrosefalus obstruktif. 
Keadaan ini dapat menyebabkan perembesan cairan serebrospinal melalui dindmg 
ventrikel ke hemisfer yang berbatasan sehingga menyebabkan edema interstisial. 
Selain itu terjadi pula edema peritumor yang merupakan edema vasogenik. Kedua 
keadaan tersebut dapat menyebabkan peninggian tekanan intrakranial. 
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Untuk menurunkan tekanan intrakranial dianjurkan pemberian kortikosteroid 
dengan tujuan mengurangi edema peritumor. Diberikan deksametason dengan do- 
sis inisial 0,5 mg/kgBB dan dilanjutkan dengan 0,3-0,5 mg/kgBB/hari. Di samping 
itu diberikan asetazolamid yang mempunyai efek mengurangi pembentukan cairan 
serebrospinal sampai 50%. Dosis asetazolamid adalah 30 mg/kgBB/hari, lalu di- 
lakukan pemasangan pirau ventrikulo-peritoneal. Pembedahan elektif biasanya di- 
lakukan 7-10 hari setelah pemasangan pirau, setelah tekanan intrakranial stabil. 

Radioterapi 

Tujuan radioterapi adalah untuk mematikan sel secara selektif. Radioterapi dapat 
merupakan pengobatan tambahan dari reseksi subtotal atau sebagai pengobatan 
definitif sesudah biopsi atau biopsi jarum, atau bila diagnosis ditegakkan hanya 
atas dasar gambaran klinis. Jumlah radiasi yang diberikan tergantung dari ke- 
cenderungan tumor bermetastasis ke ruang subaraknoid. Terhadap tumor yang 
mempunyai risiko tinggi untuk menyebar ke ruang subaraknoid misalnya medu- 
łoblastoma dan ependimoma ventrikel IV yang sangat ganas dilakukan radiasi kra- 
niospinaL Untuk tumor yang terbatas metastasisnya seperti glioma dan astrositoma 
supratentorial derajat rendah diberikan radiasi lokal saja. 

Toleransi jaringan otak terhadap penyinaran adalah sebanyak 5000-5500 rad 
yang diberikan dałam jangka waktu 6-8 minggu atau 180-200 rad per fraksi. Anak 
di bawah 2 tahim memperlihatkan morbiditas yang tinggi pasca-radioterapi, mung- 
kin disebabkan karena jaringan otak yang sedang tumbuh lebih sensitif terhadap 
radiasi. Karena itu pada anak dibawah 2 tahun dosis total dikurangi 10% dengan 
meningkatkan fraksinasi. Pada glioblastoma multiforme dan beberapa tumor 
hipofisis, radioterapi merupakan pengobatan tambahan sesudah reseksi subtotal. 
Pada meduloblastoma, sarkoma, tumor batang otak dan glioma korteks motor, ra¬ 
dioterapi diberikan sebagai pengobatan definitif. Pada pinealoma, glioma batang 
otak dan adenoma hipofisis radioterapi diberikan langsung setelah diagnosis dite¬ 
gakkan berdasarkan gambaran klinis. Hal ini dilakukan karena bila dilakukan ek- 
stirpasi tumor dapat membahayakan kehidupan pasień. Radioterapi dapat dimulai 
beberapa hari setelah kraniotomi, bila luka telah sembuh dan pasień sudah dapat 
berkooperasi. 

Meskipun pengobatan dengan radioterapi dapat memperpanjang kelangsungan 
hidup anak, dapat terjadi komplikasi jangka panjang seperti leukoensefalopati dan 
mikroangiopati. Manifestasi klinis leukoensefalopati berupa disartria, kejang, de- 
mensia dan paresis pseudobulbar sedangkan mikroangiopati ditandai kelumpuhan. 
Komplikasi jangka panjang lain adalah gangguan intelek, gangguan fungsi en- 
dokrin dan onkogenesis. 

Kemoterapl 

Penggunaan kemoterapi pada tumor otak masih terbatas, karena susunan saraf 
pusat relatif sukar dicapai oleh obat yang diberikan secara sistemik. Jumlah pasień 
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yang mendapat kemoterapi belum banyak sehingga sukar untuk menilai hasil pen- 
gobatan, toksisitas obat dan keadaan yang tidak menguntungkan bagi pasień. 

Keberhasilan masuknya -obat ke dałam susunan saraf pusat tergantung rendah- 
nya berat molekuł, kelarutannya dałam lemak, kurangnya pengikatan pada protein 
płasma dan kurangnya ionisasi pada pH fisiologis. Khasiat kemoterapi tergantung 
pula pada konsep yang disebut sebagai brain adjacent tumor (BAT). Apabila teijadi 
perubahan sawar darah otak, sel ganas bermigrasi dari pusat nekrotik tumor ke 
perifer yaitu ke daerah jaringan otak normal yang berdekatan. BAT terdiri atas sel 
yang mempunyai kapasitas tinggi untuk menjaga kelangsungan hidup dengan 
jalan berproliferasi. Apabila sawar darah otak tidak terganggu pada tempat ini bi- 
asanya pengobatan tidak dapat mencapai seł tumor. 

Cara pemberian obat mempengaruhi hasil pengobatan. Pemberian secara in- 
tratekal, intraventrikular dan intraarterial yang selektif dan langsung ke sel otak 
dengan dosis yang cukup besar dapat mengurangi efek samping. Sayang terjadi 
nekrosis sel otak menyertai pengobatan ini yang dapat menyebabkan kerusakan 
jaringan otak permanen misalnya leukoensefalopati. Pemberian secara intratekal 
dapat memberi keuntungan pada tumor yang terłetak berdekatan dengan ventrikel 
atau subaraknoid. Liposom dapat mengangkut toksin kemoterapeutik atau radi- 
onukloid ke daerah yang diproteksi. Pada percobaan binatang temyata penggu- 
naan liposom menghasilkan kadar obat yang lebih tinggi. 

Akhir-akhir ini telah ditemukan antibodi monoklonał yang dapat mengangkut 
obat atau toksin untuk menembus tempat tumor. Karena hanya sedikit tempat un¬ 
tuk mengikat obat pada. antibodi monoklonał maka pengikatannya tidak begitu 
efektif. Antibodi monoklonał dapat bergabung dengan liposom, sesudah itu 
bersama-sama mengikat obat kemoterapi untuk menembus sel tumor. Tata laksa- 
na yang lebih terperinci tergantung dari jenis dan derajat keganasan tumor, yaitu: 

Astrositoma 

Astrositoma daerah hemisfer derajat 1 dan 2 merupakan 20% di antara seluruh tu¬ 
mor otak pada anak, sedangkan derajat 3 dan 4 kurang lebih 12%. Astrositoma di 
daerah hemisfer yang menunjukkan peninggian tekanan intrakranial karena edema 
vasogenik harus diobati dengan deksametason. Dałam 24 jam biasanya manifestasi 
sakit kepala, enek dan gangguan neurologis akan hilang. 

Pengobatan terbaik adalah operasi. Reseksi total jarang dilakukan kecuali pada 
astrositoma berbentuk kistik atau astrositoma serebelum kistik yang bemodul. Ke- 
mungkinan hidup bila hanya dilakukan operasi adalah 90%. Dianjurkan radioterapi 
pasca-bedah untuk semua derajat astrositoma dengan reseksi parsial. Kemungki- 
nan hidup 5 tahun pada anak dengan astrositoma derajat rendah naik dari 25% 
menjadi 50% sesudah diberikan radioterapi sebagai tambahan. 

Meskipun dilakukan radiasi terhadap pasień astrositoma anapłastik, kemungki- 
nan hidup 5 tahun kurang dari 30%, sedang pada glioblastoma multiforme kurang 
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dari 3%. Oleh karena kemungkiaan hidup 5 tahun sangat sedikit maka untuk as- 
trositoma derajat 3 dan 4 diberikan tambahan kemoterapi, misalnya dengan 
vinkristin, prokarbazin, CCNU, prednisolon dosis tinggi dan siklofosfamid. Tamba¬ 
han kemoterapi hanya menunjukkan hąsil jangka pendek sedangkan kemungkinan 
hidup jangka panjang tidak dipengaruhi. 

Terhadap astrositoma di daerah fosa posterior yang menunjukkan manifestasi 
hidrosefalus yang hebat, dilakukan pemasangan pirau sebagai langkah pertama. 
Sesudah pirau dipasang biasanya gejala peninggian tekanan intrakranial dan atak- 
sia akan menghilang. Pada keadaan hidrosefalus yang ringan cukup diberikan kor- 
tikosteroid. Terhadap astrositoma serebelum biasanya dapat dilakukan reseksi total 
karena tumor berbentuk kistik. Tumor yang terletak dałam dan mengenai dasai 
ventrikel IV jarang dapat diangkat semua. Biasanya sesudah operasi parsial diikuti 
dengan radioterapi. Metastasis ke daerah spinał ditemukan pada 30% astrositoma 
derajat 4. Dianjurkan pemeriksaan sitologik cairan serebrospina! dan mielografi 
pada semua pasień pascaoperasi. 


Meduloblastoma 

Meduloblastoma sering ditemukan dałam fosa posterior dengan angka kejadian 
kira-kira 20% di antara seluruh tumor otak pada anak. Prognosis meduloblastoma 
pada anak menjadi lebih baik setelah digunakan kombinasi ekstirpasi, radioterapi 
dan kemoterapi. Operasi dilakukan untuk mengidentifikasi tumor dan mengurangi 
obstruksi ventrikel IV. 

Meduloblastoma pada anak dibagi dałam golongan risiko tinggi dan rendah. 
Golongan risiko tinggi termasuk yang menunjukkan adanya penyebaran, sisa tu¬ 
mor melebihi 1,5 cm 2 sesudah operasi, tumor mengenai dua macam jaringan atau 
mengisi penuh ventrikel IV atau yang meluas ke ventrikel III dan medula spinalis 
daerah seruikaL Golongan risiko tinggi mempunyai prognosis yang buruk. 

Radioterapi diberikan baik pada golongan risiko tinggi maupun risiko rendah. 
Meduloblastoma lebih sensitif dibandingkan glioma terhadap radiasi. Sebaiknya di¬ 
lakukan mielogram sebelum radiasi untuk mencari adanya metastasis. Daerah yang 
tampak mengalami metastase diberi radiasi. Telah disepakad pemberian ra¬ 
dioterapi dengan dosis 4000-5000 rad pada kranium dan 3000-4000 rad pada me¬ 
dula spinalis. Pada meduloblastoma dari golongan risiko tinggi, di samping 
radioterapi diberikan kemoterapi. Obat yang dianjurkan adalah vinkristin, CCNU 
dan prednison. Kombinasi operasi, radioterapi dan kemoterapi memberikan ke¬ 
mungkinan hidup 5 tahun sebesar 50-70%. 

Pemah dilakukan operasi laser pada 43 kasus meduloblastoma dan mendapat- 
kan hasil yang baik. Tidak terdapat kematian akibat operasi karena massa tumor 
dapat diangkat tanpa harus mengganggu struktur fungsi vital pada batang otak. 
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Ependimoma 

Ependimoma merupakan 9% di antara seluruh tumor otak pada anak kurang dari 
15 tahun. Tumor ini cenderung terjadi pada kełompok umur muda, biasanya antara 
waktu lahir dan umur 4 tahun. Tidak pemah didapatkan hasil yang baik bila ter- 
hadap ependimoma daerah hemisfer hanya dilakukan reseksi. Pada ependimoma 
derajat rendah, pengobatan ditambah dengan radiasi lokal, sedang pada ependi¬ 
moma derajat tinggi radiasi diberikan pada seluruh otak sampai ke daerah spinał. 
Pemberian tambahan kemoterapi sama dengan kemoterapi untuk meduloblastoma. 

Tujuan pengobatan operasi pada ependimoma fosa posterior adalah menghi- 
langkan gejala hidrosefalus dan mengangkat jaringan tumor sebanyak mungkin 
tanpa merusak ventrikel IV. Mortalitas paseabedah diperkirakan 30% sedang ke- 
mungkinan hidup 5 tahun berkisar antara 33-70%. Prognosis ependimoma yang ter- 
letak supratentorial dengan keganasan yang rendah Iebih baik dibandingkan 
ependimoma yang terletak infratentorial atau anaplastik. 

Oligodendroglioma 

Tumor ini jarang terdapat pada anak. Tumbuh lambat dan biasanya hanya menun- 
jukkan gejala kejang. Pengobatan diusahakan hanya dengan operasi. Radioterapi 
diberikan apabila terbukti terjadi penyebaran dan bila tumor berulang. Dapat juga 
dipertimbangkan pemberian tambahan kemoterapi. 

Pada penelitian 11 anak pasień glioma didapatkan kemungkinan hidup 1 tahun 
80%, 2-5 tahun 70%, dan 10 tahun 58%. Pada golongan ini tidak ada perbedaan 
antara operasi yang disertai radiasi dengan hanya operasi saja. 

Glioma Batang Otak 

Glioma batang otak merupakan tumor otak dengan prognosis paling buruk. Dite- 
mukan pada ldra-kira 10% di antara seluruh tumor otak, biasanya pada anak beru- 
mur antara 6-10 tahun. Tindakan operasi tidak berguna karena sifatnya ganas dan 
mengenai seluruh medula oblongata. Radioterapi adalah pengobatan utama dan se- 
baikrya ditambah dengan kemoterapi meskipun kegunaannya belum terbukti. Do- 
sis radiasi pada fosa posterior adalah 5000-5500 rad. Apabila terjadi metastasis ke 
ruang subaraknoid, radiasi diberikan juga di daerah spinał. 

Kraniofaringioma 

Kraniofaringioma ditemukan pada kurang Iebih 6-10% dari seluruh tumor otak 
pada anak. Puncak kejadian tumor adalah pada umur 6-15 tahun. Telah disepakati 
bahwa pengobatan kraniofaringioma adalah dengan jalan reseksi parsial diikuti 
dengan radioterapi. Tindakan dengan jalan reseksi total harus dihindarkan karena 
sifat tumor yang mengadakan adesi lokal dan invasi ke jaringan lain. Dosis radiasi 
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lokal yang dianjurkan adalah 5000 rad dengan dosis per fraksi tidak melebihi 200 
rad sehari. Pada setiap kasus diberikan hormon sebagai pengobafcan pengganti. 

Glioma Optik dan Hipotalamik 

Glioma optik merupakan 3-5% dari seluruh tumor otak dan kira-kira 50% dari anak 
yang menderita tumor ini juga menderita neurofibromatosis. Pada anak berumur 
kurang dari 3 tahun, glioma optik dan hipotalamik sering menyebabkan gejala sin- 
drom diensefalik yang terdiri dari kehilangan lemak subkutan yang hebat dan men- 
urunnya berat badan disertai dengan pertumbuhan tulang panjang yang berlebih 
atau tetap. Pada tumor di daerah hipotalamus, biopsi perlu dikerjakan untuk 
mengetahui tipe histologik. Pengobatan definitif adalah radioterapi dengan dosis 
5000-6000 rad. Kemungkinan hidup 5 tahun adalah 70% dan 10 tahun 50%. 

Manajemen glioma optik lebih sulit. Pada permulaan susah membedakan jenis 
tumor yang tumbuh lambat dengan yang cepat Biopsi dikerjakan untuk identifi- 
kasi tumor. Pemasangan pirau perlu dikerjakan apabila: terdapat gejala hidrosefa- 
Ius. Tumor di daerah kiasma yang menyebabkan disfungsi hipotalamus perlu 
dilakukan eksisi parsial dan radioterapi. 

Paplloma pleksus koroid 

Papiloma pleksus koroid terdapat kira-kira 1^% dari tumor otak pada anak. Bi- 
asanya timbul pada anak yang masih muda dam kemungkinan dapat terjadi pada 
anak baru lahir. Tujuan utama pengobatan adalah mengangkat tumor secara total. 
Mortalitas operasi adalah 16% karena cenderung menyebabkan perdarahan. Bila 
tumor dapat diangkat secara total, gejala hidrosefalus dapat hilang tanpa pemasan¬ 
gan pirau dan biasanya tumor tidak tumbuh kembaii. 

Tumor daerah Pineal 

Perlu dilakukan biopsi stereotaktik untuk mengetahui jenis histologik dan rencana 
pengobatan. Drainase ventrikel dilakukan bila terdapat gejala hidrosefalus. Germi- 
noma sangat radiosensitif dan kemungkinan hidup 5 tahun adalah 50-80%. Tinda- 
kan operasi dengan mengangkat tumor seluruhnya dapat meninggikan mortalitas 
dan morbiditas karena letak tumor yang sukar dicapai. Tetapi dengan kemajuan 
teknik operasi, telah dilaporkan keberhasilan pengangkatan tumor seluruhnya 
pada beberapa pasień. Dosis radioterapi yang diberikan antara 5000-5500 rad pada 
massa tumor dan 3500-4000 rad di Iuar daerah tumor. 


Angioma 

Angioma dapat teijadi pada anak dałam bentuk hemangioma kavemosum yang 
menimbulkan gejala peninggian tekanan intrakranial dan gejala fokal. Gejala fokal 
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tergantung dari lokasi tumor. Pengobatannya adalah dengan jalan reseksi dan ha- 
silnya cukup memuaskan. Kadang-kadang sulit dilakukan karena kesukaran teknis. 

Heningioma 

Sangat jarang ditemukan pada anak. Jenis yang jinak biasanya terletak di daerah 
verteks, parasagitai dan falks serebri. Pengobatan dengan cara reseksi total mem- 
punyai prognosis yang baik. 

Terdapat dua macam meningioma tipe ganas, yaitu sarkoma leptomeningen dan 
fibrosarkoma duramater. Pada fibrosarkoma dapat dilakukan reseksi total sedang 
pada sarkoma leptomeningen tidak dianjurkan operasi berhubung sifat tumor mu- 
dah bermetastasis ke ruang subaraknoid terutama di daerah basal. 

Tumor sumsum tulang belakang 

Tumor sumsum tulang belakang pada anak lebih jarang ditemukan dibandingkan 
dengan tumor intrakranial, kira-kira seperlimanya. Terbanyak ditemukan di daerah 
torakal, kemudian di daerah servikal, torakolumbal, dan lumbosakral. 

Lokasi tumor bisa di intramedular, ekstramedular intradural, dan ekstradural. 
Tumor-tumor intramedular adalah astrositoma, ependimoma, dan oligodendro- 
glioma. Tumor-tumor ekstramedular adalah neurofibroma, dermoid, epidermoid, 
teratoma, lipoma, meningioma, kista araknoid, dan tumor metastasis, yaitu neuro- 
blastoma, sarkoma, dan limfoma. 

Gejalanya tergantung kepada lokasi tumor. Gejala tumor intramedular berupa 
kelemahan simetris, atrofi, hiporefleksi, dan gangguan sensori. Pada terhalangnya 
jaras yang panjang (yang naik dan turun) akan menyebabkan spaśtisitas, gangguan 
sensori, dan sfingter sehingga terjadi inkontinensia urin dan alvi. 

Gejala tumor ekstramedular mulai dengan nyeri unilateral pada segmen yang 
terkena, disertai parestesia dan rasa beku (numbness), pada kedua jenis tumor di- 
tandai dengan gangguan berjalan, kekakuan dan nyeri di punggung atau tungkai 
yang biasanya merupakan keluhan pertama. Kelemahan cenderung unilateral, dan 
kelainan bisa progresif disertai inkontinensia urin dan gangguan sensori. Dapat 
pula menyebabkan sindrom Brown-Sequard, yaitu kelemahan homolateral, spas- 
tisitas, ataksia, dan kehilangan perasaan nyeri dan suhu pada sisi kontralateral. 
Pada bayi dan anak kecil uji perasaan sensori sukar dilakukan, tetapi biasanya akan 
terlihat kurang atau tidak adanya keringał di bawah level tempat tumor, terutama 
tumor intramedular. Cara lain dengan pemeriksaan somatosensory evoked poteniials. 

Kadang-kadang terdapat gejala nistagmus dan papiledema karena absorpsi 
cairan serebrospinai terganggu, infiltrasi tumor ke meningen, perdarahan 
subaraknoid, dan hidrosefalus. Kadang-kadang terdapat paraplegia dan skoliosis. 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis, pemeriksaan neurologis, ra- 
diologis spina dengan pemeriksaan foto Roentgen dałam posisi antero-posterior. 
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lateral, dan oblik, dan diikuti dengan MRI dengan gadolinium. MRI dengan gado- 
liiiium merupakan pemeriksaan pilihan utama. Apabila MRI negatif, dapat diłaku- 
kan pemeriksaan CT-scan dengan metrizamide intratekal kombinasi dengan 


pemeriksaan digital subtraction angiograghy (DSA). 


Pengobatan dengan pembedahan dan radioterapi atau kemoterapi. Pada tumor 
intramedular dilakukan pembedahan dengan teknik bedah mikro. Bila tindakan be- 
dah mikro tidak memungkinkan dan tumomya ganas, maka dilakukan dekompresi 
dan radioterapi, biasanya akan terjadi perbaikan. Biasanya dengan radioterapi tu¬ 
mor ependimoma dan astrositoma intramedular hasilnya baik, sedangkan glioblas- 
toma, neuroblastoma dan sarkoma hasilnya tidak baik. Tumor ekstramedular yang 
dapat diangkat secara total prognosisnya baik. Mengenai pengobatan dengan 


kemoterapi tidak banyak laporan. 


Iradiasi sumsum tulang belakang mempunyai komplikasi mielopati sementara 
atau mielomalasia menetap. Pada mielopati sementara pascairadiasi timbul be- 
berapa bulan setelah iradiasi dengan gejala parestesia sejenak dan perasaan seperti 
tersengat listrik pada ekstremitas pada waktu fleksi servikal. Gejala ini akan 
menghilang beberapa bulan kemudian. Pada mielomalasia akan terjadi paraplegia 
mendadak, komplikasi ini dapat terjadi pada dosis konservatif, terutama pada bayi 
dan anak kecil. Komplikasi latn tetapi jarang adalah amiotropi, mielitis transversa, 
dan mielopati progresif lambat. 
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Penyakit Autoimun dan Pascainfeksi Susunan 

Saraf 


T jipta Bahtera 


Yang termasuk kelompok penyakit akibat proses imunologis dan pasca-infeksi dari 
susunan saraf adalah kelompok penyakit dengan kelainan neurologis pada reu- 
matik serta penyakit kolagen, kelompok penyakit dengan kelainan demielinisasi 
dari susunan saraf, dan penyakit miastenia gravis. Penyakit yang termasuk kelom¬ 
pok demielinisasi adalah sklerosis multipel, ensefalomielitis diseminata akut dan 
poiineuritis pasca-infeksi. 

Pokok-pokok Proses Imunologis 

Imunitas adalah kebal (imun) terhadap suatu infeksi atau efek patologi suatu sub- 
stansi. Kekebalan (imunitas) merupakan pertahanan tubuh terhadap bahan asing 
dari tubuh. Respon imunologis dari tubuh berupa antibodi dan celi mediated imunity 
substansi yang mengakibatkan timbułnya antibodi disebut antigen. Antibodi akan 
melawan dan menangkap antigen yang membangkitkan. Antibodi dibuat oleh sel 
plasma yang berinduk pada sel B, sedangkan celi mediated imunity dibuat oleh sel T. 
Sel B berasal dari bursa mudigah sedangkan sel T berinduk pada kelenjar timus. Sel 
B mempunyai mikrovili pada permukaan dan berguna untuk menangkap antibodi. 
Bila antigen masuk ke dałam tubuh maka akan timbul proses sebagai berikut: 

1. Sel B akan mengembangkan mikrovili pada permukaannya. 

2. Sel B akan berdiferensiasi menjadi sel plasma, yang akan membuat antibodi dan 
multiplikasi menjadi anak sel B yang disebut memory celi Sel memori tersebut 
mampu membuat duplikat antibodi yang dibuat oleh sel plasma. 

Bilamana sel T bertemu antigen maka akan terjadi proses sebagai berikut: 

1. Berdiferensiasi sehingga menjadi limfoblas 

2. Bermultiplikasi sehingga jumlah sel T bertambah. 

3. Melepaskan limfokin 

4. Merangsangsel B untuk berdiferensiasi 
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Limfoblas mempunyai kemampuan untuk mcnangkap kuman dan antigennya, 
sedangkan limfokin mempunyai kemampuan menimbulkan reaksi peradangan. Sel 
T berada di jarir.gan limfosit, sedangkan sel B berada di jaringan iimfe dan kelenjar 
yang besar serta di daerah pembuluh darah yang kecil. Apabila respons imunologis 
terhadap antigen berkurang atau tidak ada disebut sebagai toleransi imunologis. 

Respons imunologis akan menimbulkan manifcstasi suatu peradangan, infiltrasi 
sel, pembengkakan kelenjar limfa bahkan destruksi jaringan. Perubahan ini meru- 
pakan reaksi imunologis yang dikenal sebagai respons imunologis yang bersifat 
imunopatologik. 

Reaksi Imunologis pada Susunan Saraf Pusat 

Susunan saraf pusat terlindung karena adanya sawnr darah otak, sehingga susunan 
saraf pusat sukar dimasuki olch protein asing. Tcrlindungnya susunan saraf pusat 
terhadap reaksi imunologis tergantung dari keutuhan sawnr darah otak; bila rusak 
maka protein plasma dan leukosit dapat memasuki sistcm susunan saraf pusat, se¬ 
hingga terjadi proses imunoiogis pada susunan saraf pusat. 

Pada susunan saraf pusat dapat terjadi proses imunologis yang berasal dari anti- 
.gen jaringan saraf itu sendiri, merupakan proses autoantigen neural. Proses ini ti¬ 
dak patologis selama ada toleransi imunologis. Tetapi apabila karena sesuatu sebab 
toleransi imunologis ini hilang, sehingga timbul proses nutoimunologis pada susu¬ 
nan saraf; atas dasar proses imunopatologis tersebut akan terjadi: 

• Sklerosis multipel 

• Neuromielitis optik 

• Mielitis transversa 

• Miastenia gravis (dibicarakan pada Bab 11) 

• Bell's palsy (dibicarakan pada Bab 11) 

• Polineuritis pasca-infeksi/ sindrom Guillain Barrc (dibicarakan pada Bab 9) 

• Manifestasi neurologis pada penyakit reumatik dan kolagen 


Gangguan Autoimun pada SSP 


Sklerosis Multipel 

Penyakit ini jarang diderita oleh anak, hanya berkisar 2-2,7%. Rata-rata terdapat 
pada anak berumur 13 tahun, walaupun pemah dilaporkan terjadi pada anak di 
bawah 2 tahun. Karakteristik kelainan ini ditandai adanya fokus demiełinisasi de- 
ngan variasi penyebaran di berbagai tempat di daerah substasia alba dari serebrum, 
serebelum, batang otak, medula spinalis dan saraf tępi. Terdapat plaąue scle- 
rotiąue yaitu jaringan parut yang berkembang akibat adanya demiełinisasi. 
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Karakteristik gambaran klinis beru pa remisi dan eksaserbasi silih berganti da¬ 
łam perjalanan penyakitnya. Pada pasień perempuan remisi dapat sempuma tetapi 
sebaliknya pada pasień Iaki-łaki dapat progresif. 

Penyebab sklerosis multipel secara.pasti tidak diketahui. Terdapat dua faktor 
timbulnya skferosis multipel, yaitu: 

1. Infeksi pada oligodendrit oleh kuman yang mampu bertahan lama. Diduga vi- 
rus yang dapat bertahan lama sebagai proviral. 

2. Adanya proses induksi oleh satu atau beberapa faktor yang berpengaruh pada 
sistem imun. 

Faktor genetik berperan terhadap penyakit ini, sklerosis multipel tejadi 10 sam- 
pai 20 kali Iebih banyak kemungkinannya pada populasi yang keluarganya 
menderita sklerosis multipel. 

Patologi 

Terjadi kerusakan pada sarung mielin, tanpa rusaknya akson. Daerah lesi de- 
mielinisasi diganti oleh astrosit. Proliferasi astrosit dan sel glia memberi gambaran 
beru pa plaqties dan menyebar di daerah perivaskular pada substantia alba. 


Manifestasi Klinis 

Ditinjau dari perjalanan penyakit sklerosis multipel terbagi menjadt: 

1. 'bentuk akut progresif sebanyak 22% 

2. bentuk kronik progresif sebanyak 56% 

3. bentuk campuran sebanyak 22% 

Gejala pokok berupa gangguan penglihatan, defisit neurologis dan gangguan 
mental. 


Gangguan Penglihatan 

Gejala pada mata merupakan gejala awal dari sklerosis multipel, berupa penurunan 
visus, dan hal ini dapat sembuh sempuma, kemudian dapat kambuh dengan 
proses yang semakin progresif sampai terakhir dengan kebutaan; gejala lain berupa 
diplopi; dan buta sebagian. 

Hnsil pemeriksaan mata menunjukkan adanya gazę paresis, skotoma, nistagmus 
dan pada pemeriksaan fundus papila nervus optikus pucat. 

Defisit Neurologis 

Defisit neurologis berupa kelumpuhan bulbar dan anggota gerak, ataksia, gang¬ 
guan scnsori, adanya refleks patologis dan spastisitas. Defisit neurologis ini akibat 
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adanya lesi di daerah substantia alba pada serebrum, serebelum, batang otak dan 
medula spinalis. 


Gangguan Mental 

Gangguan mental berupa disorientasi, euforia dan emosi yang tidak stabil. Gejala 
lain dapat berupa vertigo, pusing, gangguan pendengaran sampai tuli dan gang¬ 
guan fungsi sfingter. Manifestasi klinis tersebut di atas kemudian mengalami re- 
misi, remisi dapat sempuma atau meninggalkan gejala sisa, kemudian akan 
kambuh dan bila kambuh akan memberikan gejala yang Iebih berat. 


Hasil Pemeriksaan Penunjang 

Cairan serebrospinal menunjukkan adanya pleiositosis dengan sel limfosit dominan 
dan adanya kenaikan kadar protein. Terdapat IgG, dan pemeriksaan elektroforesis 
nampak adanya oligoclonal band.. Adanya IgG dan oligoclonal band pada cairan sere- 
brospinal 97% diagnosis sklerosis multipel dapat ditegakkan. CT-scan dan MRI tam- 
pak daerah penyangatan dan hipodens. Pemeriksaan elektrofisiologis tampak 
gangguan pada visus, pendengaran, dan somatosensori. 


Pengobatan 

Tidak ada pengobatan yang spesifik, pengobatan hanya bersifat simtomatik dan 
fisioterapi; kortikosteroid hanya bermanfaat pada fasę akut dan tidak dapat mence- 
gah relaps. Imunosupresan dan plasmaferesis dapat dicoba. 


Ensefalomielitis Diseminata Akut 

Insidens penyakit ini 1/10000, penyakit ini timbul setelah pasień terjangkit infeksi 
virus. Penyakit yang biasanya mendahului adalah morbili, rubela, varisela, paroti- 
tis, influensa, herpes zoster dan setelah imunisasi yang tersering akibat morbili. 
Manifestasi klinis timbul 1 minggu sampai 1 bulan setelah menderita penyakit ter¬ 
sebut di atas. Ditinjau dari gejalanya penyakit ini dikelompokkan menjadi bentuk 
akut dan subakuL 

Bentuk akut mempunyai gejala mendadak terjadi penurunan kesadaran disertai 
dengan kejang dan defisit neurologis berupa hemiparesis atau tetraparesis, ataksia, 
gejala ektrapiramidal, nistagmus, kelumpuhan saraf krarual, terutama N VII. 

Bentuk subakut mempunyai gejala berupa penurunan kesadaran yang tidak ter- 
lalu dałam disertai gejala hemiparesis, gangguan kepribadian, gangguan fungsi 
sfingter dan epilepsL Gejala neurologis ini timbul setelah 1-3 bulan mendapatkan 
infeksi virus. Kelainan ini timbul akibat adanya reaksi antigen antibodi. Virus akan 
merangsang pembentukan antibodi oleh tubuh, akan bereaksi dengan sel saraf atau 
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jaringan saraf dan antigen dari protein virus. Berbeda dengan ensefalitis karena vi- 
rus, pada penyakit ini dapat ditentukan adanya antibodi tersebut 

Gambaran patologis pada pasień ini seperti pada ensefalitis eksperimental 
alergi, yaitu adanya fokus perivasku!ar demielinisasi disertai serbukan sel radang 
pada substasia alba. EEG menunjukkan gambaran abnormal berupa perlambatan 
dan kadang tampak gelombang Łajam dan paku individual. Hasil pemeriksaan 
cairan serebrospinal menunjukkan adanya pleiositosis ringan dengan mononuklear 
dominan, disertai kenaikan protein. Pada pemeriksaan eletroforesis didapatkan 
poliklonal. Pemeriksaan CT-scan kepala pada fasę awal normal, dan pada fasę lan- 
jut terlihat adanya atrofi serebral. MRI terlihat adanya edema pada substansia alba. 

Perjalanan Penyakit 

Tiga perempat pasień akan mengalami penyembuhan dałam waktu kurang dari 2 
minggu. Sedangkan yang lain akan timbul kejang fokal yang selalu kambuh dengan 
berbagai variasi gangguan neurologis. 

Pengobatan 

Di samping tindakan fisioterapi, pengobatan dengan kortikosteroid dapat dicoba. 

Leukoensefalitis Hemoragik Akut 

Manifestasi klinis timbul beberapa hari setelah menderita infeksi virus. Manifestasi 
klinis berupa pusing, muntah diikuti penurunan kesadaran dan kejang, sering dida¬ 
patkan kaku kuduk. 

Defisit neurologis berupa kełumpuhan nervi kranialis, disfagia dan hemiparesis. 
Gambaran darah tępi menunjukkan leukositosis, cairan serebrospinal menunjukkan 
adanya peningkatan jumlah sel dan protein, sedangkan kadar glukose masih dałam 
batas normal. EEG abnormal, terlihat adanya perlambatan, pemeriksaan CT-scan 
kepala dałam batas normal. Pada pemeriksaan patologi anatomi menunjukkan 
adanya edema parenkim otak disertai perdarahan, radang dan demielinisasi. 

Pengobatan 

Pengobatan terutama ditujukan pada tindakan suportif, kortikosteroid dosis tinggi 
dapat dicoba. 

Ensefalitis Pascainfeksi 

Penyakit ini timbul setelah pasień terkena infeksi virus, seperti morbili, varisella, 
parotitis, rubela, herpes zoster, a ta u pasca-imunisasi. Penyebab terbanyak karena 
morbili, angka kejadiannya berkisar 1 per 1000 penduduk. 
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Manifestasi klinis berupa penurunan kesadaran, kejang. gangguan tingkah laku 
dan difisit neurologis berupa kelumpuhan anggota gerak, otot muka, nervi krani- 
alis, serta gejala ekstrapiramidal. Ataksia serebelar terjadi pada ensefalitis pasca- 
infeksi varisela. Sedangkan kematian terbesar, berkisar 20% pada ensefalitis pasca- 
rubela. Diagnosis penyakit ini didasarkan adanya antibodi terhadap infeksi virus 
yang bersangkutan. Hasil pemeriksaan cairan serebrospinal menunjukkan adanya 
pleiositosis dengan gambaran mononuklear dominan serta adanya kenaikan kadar 
protein. Pemeriksaan MRI kepala menunjukkan adanya infiltrat perivaskular dan 
proses demielinisasi. 

Pengobatan 

Pengobatan ditujukan pada tindakan suportif. Pemberian kortikosteroid dapat 
mengakibatkan kambuhnya penyakit utama. 


Ensefalitis Pascavaksinasi 

Angka kejadiannya berkisar 1 per 1000. Perubahan patologis yang terjadi berupa 
edema serebral disertai demielinisasi fokal dengan serbukan sel radang di daerah 
perivaskular. 


Gejala Kilinis 

Manifestasi klinis berupa penurunan kesadaran disertai kejang. Apabila pasień 
tetap hidup akan meninggaikan gejala sisa berupa epilepsi, retardasi mental dan 
1/10 pasień akan mengalami cacat yang menetap. 


Mielitis Transversa/Progresif Mielopati Nekrotik 

Penyakit ini ditandai dengan kelumpuhan yang progresif disertai hilangnya fungsi 
perasa dan fungsi otot sfingter. Kelainan ini biasanya didahului oleh infeksi saluran 
napaś atas. Etiologi dan patologi akibat reaksi imunologis terjadi kerusakan medula 
spinalis berupa nekrosis elemen saraf dan digantikan dengan sel radang atau me- 
ninggalkan kavitas, atau akibat reaksi imunologis akan terjadi vaskulitis dan bera- 
kibat tersumbatnya arteri spinalis anterior, sehingga menimbulkan nekrosis pada 
medula spinalis di daerah torakolumbal. 

Manifestasi Klinis 

Mielitis transversa terjadi akibat infeksi virus sebelumnya, seperti morbili, parotitis, 
herpes zoster, echovirus, hepatitis B dan lain-lain. Gejalanya timbul secara ber- 
samaan dengan infeksi tersebut atau sesudah gejala infeksi primemya sembuh. 
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Gejala awal berupa hilangnya rasa sakit di daerah ekstremitas, perut dan badan 
bagian belakang, dan segera diikuti terjadinya paraparesis. Gangguan sensori dan 
kelumpuhan terjadinya sangat cepat hanya dałam waktu 3 hari, dan bersifat 
asenden mula-mula anggota gerak bagian bawah dan disusul anggota gerak bagian 
atas. Pada awal kelumpuhan bersifat flaksid kemudian sec ara berangsur berubah 
menjadi spastik, dengan ditandai refleks fisiologis yang meningkat dan klonus. 
Proses ini terjadi setelah akhir minggu ke 2. Dełapan puluh enam persen pasień 
mengalami gangguan otot sfingter, pada awal perjalanan penyakit teijadi retensi 
urin, gangguan sensasi sakit dan suhu, sedang fungsi proprioseptif masih baik ka- 
rena kolumna posterior masih baik, kadang-kadang didapatkan gejala kaku kuduk. 

Hasil pemeriksaan cairan serebrospinal menunjukkan pleiositosis dan pening- 
katan kadar protein. Gambaran CT mielografi menunjukkan adanya pembeng- 
kakan medula spinalis. Mielitis transversa harus dibedakan dengan sindrom GuU- 
lain Barre dan tumor pada medula spinalis. Hal tersebut di atas dapat dibedakan 
dengan gambaran klinis, pemeriksaan cairan serebrospinal dan CT mielografi. Pada 
sindrom Guillain Barre tidak didapatkan gangguan otot sfingter uretra. 


Pengobatan 

Pengelolaan hanya ditujukan terhadap tindakan suportif, steroid tidak bermanfaat. 


Prognosis 

Prognosis biasanya baik, 60% akan sembuh sempuma dan 15% terdapat gejala sisa. 
Penyembuhan terjadi secara berangsur setelah'1 bulan perjalanan penyakit, dan 
sembuh total setelah 6 bulan. 


Gangguan Autoimun pada Saraf Tępi 

Penyakit ini dapat terjadi pada semua umur, tetapi yang terbanyak pada umur 3-4 
tahun, walaupun pemah dilaporkan adanya pasień di bawah 4 bulan, bahkan neo- 
natus, angka kejadian berkisar 1-1,9 per 100000 penduduk. Miastenia gravis, Bell's 
palsy, dan miositis telah dibicarakan pada Bab 11. 

Sindrom Guillain Barre 

Patologi 

Sindrom Guillain Barre ditandai adanya proses radang non infeksi di daerah radiks 
saraf tępi. Terdapat infiitrasi sel iimfosit dan makrofag, akibat infiitrasi sel radang 
tersebut ke dałam membran basernent serabut saraf mengakibatkan kerusakan 
mielin dan degenerasi Wallerian. 
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Patogenesis 

Akibat infeksi virus menyebabkan penurunan kadar supresor sel T, sehingga terjadi 
peningkatan sel T dan sel B serta limfosit. Akibat adanya kontak antara sensitwe 
lymphocyte dengan serabut saraf mengakibatkan terjadinya kerusakan mielin. Imu- 
nitas selular atau humoral yang mengakibatkan kerusakan mielin masih meru- 
pakan kontroversiaI. Pada percobaan binatang membuktikan bahwa antibodi 
humoral yang mengakibatkan kerusakan mielin, atas dasar pemikiran tersebut di 
atas maka plasmaferesis sangat berguna dałam pengelolaan sindrom Guillain Barre. 

Manifestasi Klinis Lciluć , > ■ ar- (?Utii* 

Pada sindrom Guillain Barre (SGB) terjadi kelumpuhan yang bersifat akut. Kelum- 
puhan bersifat simetris dan asenden dimulai dari ekstremitas infcrior, adanya in- 
feki saluran napaś atau saluran cerna mendahului terjadinya gejala pada SGB. 
Kadang-kadang infeksi virus seperti sitomegalovirus, variola, morbili, parotitis, 
hepatitis A, B atau C, rubela, influenza sebagai penyebab SGB. Infeksi virus ini ter¬ 
jadi 2-4 minggu sebelum timbul SGB. 

Limabelas persen terjadi kelumpuhan N VII dan 3% terjadi oftalmoplegia di 
samping gejala klasik dari SGB. Dapat terjadi kelumpuhan otot pernapasan pada 
pasień yang berat. Sistem autonom dapat terkena sehingga terjadi hipotensi atau 
hipertensi dan aritmia, bahkan dapat terjadi cardiac arrest. Hipertensi terjadi 10-30% 
pasień dan aritmia terjadi 30% dari pasień, syndrome inapeopriatc antidiurctic hormon 
(SIADH) terjadi pada 3% kasus. Konstipasi terjadi 40% pasień, dapat berupa gejala 
rasa sakit atau kesemutan. Refleks fisiologi biasanya menurun tetapi kadang- 
kadang meningkat pada awal perjalan penyakit. 

Cairan serebrospinal mempunyai gambaran yang khas berupa kenaikan kadar 
protein tanpa diikuti kenaikan jumlah sel (albumino cytologie dissociacion), tetapi 5% 
pasień menunjukkan pleiositosis. Pada awal perjalanan penyakit cairan serebrospi¬ 
nal dałam batas normal, tinggi kadar protein cairan serebrospinal tergantung 
kepada derajat kerusakan dari sawar darah otak. 

EMG menunjukkan adanya perlambatan kecepatan antar saraf dengan latensi 
distal yang memanjang. Adanya fibrilasi menunjukkan adanya prognosis yang 
kurang baik. Gambaran EMG pada awal penyakit masih dałam batas normal, ke¬ 
lumpuhan terjadi pada minggu pertama dan puncaknya pada akhir minggu ke dua 
dan pada akhir minggu ke tiga mulai timbul perbaikan. 

Apabila terjadi kekambuhan atau pada akhir minggu ke empat tidak terjadi 
perbaikan maka termasuk chronic inflammatory demyelinating polyradiculo-neuropathy 
(CIDP). Sindrom Miller Fisher ditandai adanya kelumpuhan otot muka, otot ek- 
straokuli beserta adanya ataksi dan hiporefleksL Sindrom ini terdapat pada 1% 
pasień SGB. 
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Diagnosis 

Diagnosis SGB didasarkan kepada kriteria dari Asbuiy (1981), yaitu adanyaHcelum- 
puhan yang progesif dan simetris disertai dengarfSirefleksi dan ganguan perasa 
yang ringan^tanpa teijadinya gamgguan fungsi otot sfingter dan^dak disertai ge- 
jala demam, perjalanan penyakitOidak melebihi 4 minggu, c tanpa terlibatnya susu¬ 
nan saraf pusat. Terdapat gambaran yang khas pada cairan serebrospinal, yaitu 
berupa kenaikan kadar protein tanpa diikuti kenaikan jumlah sel. Penyakit SGB 
pada anak di bawah 1 tahun perlu dipikirkan dengan penyakit infantile botulism . 

SGB perlu dibedakan dengan poliomieiitis dan miositis akut Poliomielitis bi- 
asanya kelumpuhan disertai demam, kelumpuhan tidak simetris dan cairan sere¬ 
brospinal pada fasę awal tidak normal. Miositis akut kelumpuhan biasanya 
proksimal, terdapat kenaikan kadar CPK, cairan serebrospinal normal. SGB dibeda¬ 
kan dengan kelumpuhan akibat lesi pada medula spinalis dengan pemeriksaan CT 
mielografi dan MRI. 


Pengobatan 

Pengelolaan pasień SGB ditujukan kepada tindakan suportif dan fisioterapi. Bila 
perlu dilakukan tindakan trakeostomi, penggunaan alat bantu pemapasan (ventila- 
tor) bila vital cnpnsity turun di bawah 50%. Sedangkan bila terjadi kelumpuhan bul- 
bar atau disfagia perlu dilakukan nasogastrik atau gastrostomi untuk pemberian 
makanan. Pemberian kortikosteroid kurang ada manfaatnya,.mungkin hanya ber- 
guna untuk mengurangi rasa sakit; plasmaferesis efektif untuk menurunkan tingkat 
beratnya penyakit maupun lama perawatan. 

Plasmaferesis sukar dikerjakan pada anak dengan berat badan kurang dari 15 
kg. Akhir-akhir ini digunakan imunoglobulin intravena dengan dosis 0,4 g/Kg 
BB/hari diberikan selama 5 hari, prognosis biasanya baik. Pasień dengan degcne- 
rasi akson, dengan kelumpuhan hebat biasanya prognosisnya jelek. Angka kema- 
tian berkisar 1-5%, kematian biasanya akibat gagal napaś, sedangkan yang hidup 
25%-36% meninggalkan gejala sisa berupa dropfoot atau postural tremor. 


Neuritis Optika 

Neuritis optika adalah inflamasi yang di^ęrtai demielinisasi pada N. II dengan ge¬ 
jala adanya penurunan visus. 


Manifestasi Klinis 

Gejala penurunan visus terjadi secara mendadak, dapat unilateral atau bilateral. Se- 
jak penurunan visus sampai timbulnya kebutaan dapat berlangsung beberapa jam 
sampai beberapa hari. Enam puluh persen sampai tujuh puluh lima persen terjadi 
kebutaan bilateral. 
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Sebelum pasień mengalami penurunan visus didahului gejala pusing, sakit pada 
mata pada waktu bola mata digerakkan. Penurunan visus didahului oleh infeksi vi- 
rus seperti morbili, parotitis, varicela. Tidak didapatkan kelainan pada pemeriksaan 
funduskopi. Sedangkan hasil pemeriksaan lapang pandang menunjukkan adanya 
skotoma sentral. Hasil pemeriksaan uisunl euokcd potcnsial rcspons menunjukkan 
adanya respons yang melambat. Neuritis optika dapat merupakan gejala awal dari 
sklerosis multipel, terutama yang unilateral. 

Diagnosis neuritis optika didasarkan atas gambaran klinis adanya penurunan 
visus yang progresif. Pada papilitis papil tampak bengkak disertai perdarahan, se- 
hingga sukar dibedakan dengan papiledema. Hal ini terjadi terutama pada anak. 
Pada papiledema gangguan visus timbulnya belakangan. Hasil pemeriksaan cairan 
serebrospinal menunjukkan adanya pleiositosis disertai ditemukan antibodi IgG 
oligokłonal, pengobatan dengan kordkosteroid kurang bermanfaat. 

Neuropati Saraf Otak Pascainfeksi 

Saraf otak yang sering terkena adalah nervus Abdusens (N VI), nervus Glosofar- 
ingeus (N IX), nervus Hipogiosus (N XII), dan kadang-kadang cabang sensori dari 
nervus Trigeminus. Parałisis nervus Abdusens terjadi setelah 7-12 hari menderita 
infeksi saluran napaś bagian atas atau menderita demam tanpa diketahui penye- 
babnya secara pasti atau spesifik. Terjadinya kelumpuhan nervus Abdusens perlu 
dipikirkan sebab lain, di antaranya akibat adanya peninggian tekanan intrakranial 
ataupun ensefalitis. Sindrom Gradenigo adalah kelumpuhan nervus Abdusens 
akibat osteomielitis os petrosum. Kelumpuhan nervus Glosofaringeus ditandai den¬ 
gan kesulitan menelan. 

Manifestasi Neurologis pada Reumatik 

Demam Reumatik 

Kelainan neurologis pada demam reumatik yang tersering adalah Sydenhant Chorea. 
Korea adalah gerakan yang tidak terkendali (involunter), bentuk gerakannya cepat, 
mendadak, tidak terkendali dan tidak dapat diramalkan. 

Patofislologl 

Sydenham Chorea didahului oleh infeksi streptokokus atau demam reumatik. Inter- 
val antara timbulnya korea dan infeksi bakteri berkisar 2-7 bulan sehingga tidak se- 
mua pasień korea dapat dibuktikan secara serologis dapat ditemukan infeksi 
streptokokus. Di dałam darah pasień dapat diketemukan antibodi IgG akibat in¬ 
feksi streptokokus yang akan bereaksi terhadap antigen sitoplasma neural daerah 
ganglion basal, korteks serebri dan serebelum. Gambaran neuropatologis berupa 
arteritis disertai infiltrasi p>erivaskular dan hilangnya sel saraf. 
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Manifestasl KHnis 

Korea timbul pada anak berumur 3-13 tahun, perempuan lebih sering menderita di- 
bandingkan laki-laki. Gejala utama Sydenham's chorea berupa gerakan spontan Hdak 
terkoordinasi disertai hipotonia otot. Enampuluh persen pasień menunjukkan 
adanya emosi yang labil. Gerakan involunter mengenai otot muka, badan dan ang- 
gota gerak. Gerakan invołunter pada badan dan pinggul akan memberikan kesan 
seperti gerakan menari. 

Gerakan korea akan bertambah apabila anak mengałami stres dan akan 
berkurang pada waktu anak dałam keadaan tidur, dan gerakan invo!unter ini akan 
hilang pada waktu anak melakukan gerakan yang disadari atau sedang bicara 
tetapi bicaranya disartria dan eksplosif. Kadang-kadang gerakan korea mengaki- 
batkan anak mengałami kesułitan untuk makan dan berpakaian. Pasień korea dan 
hipotonia dapat ditunjukkan dengan mengangkat lengan ke atas kepala atau mem¬ 
berikan sikap pronasi dan bila lengan dijulurkan ke depan, tangan akan fleksi dan 
sendi metakarpopalangs akan ekstensi berlebihan (tangan korea). 

Apabila pasień diminta menggenggam jari pemeriksa maka akan terasa oleh pe- 
meriksa gerakan seperti memeras puting susu sapi. Hemikorea terjadi pada 18% 
pasień. Korea tipe paralitik adalah korea yang disertai dengan hipotonia berat Sep- 
ertiga pasień dapat sembuh, sedang yang lain akan kambuh walaupun sudah 
diberikan penisilin sebagai profilaksis. Penyembuhan memakan waktu antara 1 bu- 
lan sampai 2 tahun. Meskipun pasień korea sembuh tanpa gejala neurologis yang 
nyata tetapi terdapat gejala neurologis minor seperti tremor dan gangguan koor- 
dinasi. Komplikasi yang mungkin timbul adalah penyumbatan arteri retina disertai 
papiledema. 

Pengobatan 

Istirahat dan pemberian haloperidol 0,5mg-lmg satu atau dua kali sehari (0,15-0.3 
mg/kgBB/hari), selama 4-6 bulan pengobatan, atau fenobarbital 2-4 mg/kgBB/ 
hari. Penisilin benzatin diberikan sebagai profilaksis terhadap infeksi streptokokus. 


Lupus Eritematosus 

Gejala neurologis pada lupus eritematosus sangat menonjol, terdapat pada 10-45% 
pasień. 

Patolog! dan Patogenesis 

Terdapat infiltrasi sel radang pada periventrikular dan penebalan intima a. sere- 
bralis dan a. meningea akibat adanya proliferasi. Akibat penebalan intima pembu- 
|uh darah tersebut terjadi iskemik dan nekrosis sel otak. Dua puluh persen pasień 
terdapat emboli pada otak dan mengakibatkan infark otak dan 10% menyebabkan 
perdarahan. 
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Pada pasień lupus eritematosus dapat pula terjadi trombositopeni dan men- 
gakibatkan kerusakan otak. Gejala neurologis yang timbul akibat adanya reaksi 
antigen-antibodi di otak, antibodi masuk ke otak akibat adanya kerusakan sawar 
darah otak. 

Manifestasi Klir.is 

Penyakit ini terbanyak menyerang wanita, terbanyak pada umur dekade kedua, 
hanya 22% pada dekade pertama. Gejala utama adalah gejala neurologis dan gang¬ 
guan jiwa. Gejala neurologis berupa kejang, kelumpuhan hemiplegia, tetraplegia, 
gangguan saraf otak terutama N II, III, IV, sedangkan bentuk gangguan jiwa berupa 
delirium, depresi dan halusinasi. Sindrom otak organik ini disebabkan karena ense- 
falopati toksik, gangguan elektrolit akibat kelainan ginjal atau akibat pemakaian 
kortikosteroid. Gejala korea atau hemikorea terjadi pada 1-4% kasus. 

Diagnosis 

Diagnosis didasarkan kepada gejala neurologis dan kelainan ginjal. Kelainan ginjal 
berupa hematuria dan albuminuria. Tes serologis pasień lupus eritematosus de- 
ngan gejala neurologis, 97% hasilnya positif. Adanya antibodi terhadap DNA san- 
gat bermakna, sel LE dapat dijumpai melalui pemeriksaan sumsum tulang atau 
buffy coat. Pada cairan serebrospinal didapatkan adanya kenaikan jumlah sel dan 
protein. CT-scati kepala biasanya normal atau didapatkan adanya atrofi otak dari 
kalsifikasi. Hal ini akibat pengobatan dengan kortikosteroid. 

Pengobatan 

Kortikosteroid dan imunosupresan. Plasmaferesis dapat mengatasi gejala neuro¬ 
logis. 


Poliarteritis Nodosa 

Poliarteritis nodosa ditandai dengan nekrosis dan inflamasi akut pembuluh darah 
kecil dan sedang susunan saraf pusat dan tępi dan edema serebral. Vaskulitis ini 
terjadi akibat deposit kompleks antigen-antibodi. Manifestasi klinis berupa kejang, 
hemiplegia dan neuropati multipel atau mono. Sering terjadi neuritis saraf tępi dan 
saraf kranial, saraf tępi yang sering terkena adalah saraf poplitea lateralis. Diagno¬ 
sis didasarkan hasil biopsi ginjal dan otot, didapatkan nekrosis arteritis yang 
iregular. 

Pengobatan 

Pengobatan terdiri atas paduan kortikosteroid dan imunosupresan. 
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Artritis Reumatoid 

Artritis reumatoid dapat diikuti adanya neuropati sensorimotor yang simetris dan 
asenden, atau ensefalopati yang disertai hipertensi intrakranial, dekortikasi serta 
rangsang meningeal. Pada cairan serebrospinal didapatkan adanya kenaikan jum- 
iah sel dan protein. Pada EEG didapatkan gambaran abnormal difus. Pemah di- 
laporkan kasus yang ditandai dengan inflamasi kronik, adanya ruam pada kulit, 
artritis pada sendi, meningitis aseptik yang kronik disertai adanya atrofi N II, pa- 
piledema, ketulian dan suara parau. 

Artritis multipel dan demam, disertai tanda keterlambatan perkembangan, ade- 
nopati, ruam berupa makulopapel, ubun-ubun yang masih terbuka, papiledema 
dan kejang disertai kelainan cairan serebrospinal berupa pleiositosis harus 
dipikirkan adanya artritis reumatoid dan sindrom Behcet. 
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Trauma Kapitis pada Anak 


Samuel Lazuardi 


Pendahuluan 

Trauma kapitis pada anak sering ditemui dan mempunyai aspek medis, psikologis, 
epidemiologis serta aspek hukum. Kecelakaan Ialu-lintas, terutama yang disebab- 
kan oleh kendaraan bermotor, merupakan penyebab utama kematian pada anak 
dan dewasa muda di negara Barat. Trauma kapitis merupakan penyebab utama 
rawat inap anak. 

Ward menyatakan bahwa 62% pasień trauma kapitis berusia kurang dari 24 ta¬ 
hun, 50% di antaranya kurang dari 15 tahun, dan kecelakaan merupakan penyebab 
utama kematian antara umur 5-19 tahun. Di Inggris, jumlah anak yang masuk ke 
rumah-sakit karena trauma kapitismeningkat 6 kali dałam 20 tahun yang terakhir. 
Kecelakaan mobil dan jatuh merupakan penyebab utama, disusul oleh kekerasan 
fisik, sepeda dan kecelakaan olahraga. Pada anak berumur kurang dari 2 tahun, 
trauma terutama disebabkan karena jatuh dari kursi, meja dan sebagainya yang 
jarang mengakibatkan kerusakan otak yang berat. Kecelakaan Ialu lintas meru¬ 
pakan penyebab trauma kapitis tersering pada anak berumur antara 2-10 tahun se- 
dangkan pada anak berumur 10-15 tahun disebabkan oleh kecelakaan olahraga dan 
kecelakaan sepeda motor. 

Anatomi Fungsional 

Kulit kepala yang mempunyai vaskularisasi yang luas, merupakan selaput paling 
luar. Permukaan bagian dalamnya melekat dengan galea aponeurotika yang meru¬ 
pakan selaput yang berhubungan di bagian depan dengan otot frontalis dan di be- 
lakang dengan otot oksipitalis. Di bawah galea terdapat suatu ruangan potensial 
yang terisi jaringan ikat yang agak longgar. 
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2. Sabjilcal bematonu 

3. CephaJohematoma 

4. Porenccphallc cyst or 
leptomenlngcal cyst 

5. Epidural hematoma 

6 . Subdural hcmitonu 

7. Cert brał contusion 

8. Certbral laceration 
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Tengkorak 
Sutura atau 
temput fraktur 

Dura 

Araknold 

Ruang subarak- 

noid 

Pia 

Otak 


Gambar 17-1. Penampang kulit-tengkorak-otak dengan keadaan patologis 
akibat fraktur yang sering ditemukan. (DikuHp dengan modifikasi dari Ros- 
man, 1994) 


Di bawahnya terletak tengkorak yang terdiri atas selaput luar (perikranium) dan 
selaput dałam dengan ruang diploik di tengahnya yang dilintasi oieh vena-vena 
kecil. Di bawah selaput terletak durameter. Durameter pada anak kecil iebih me- 
Iekat pada tengkorak dibandingkan anak besar atau orang dewasa. Durameter 
relatif avasku!ar bila dibandingkan dengan leptomeningen. Dałam leptomeningen 
terdapat vena-vena kecil yang melintasi ruang subdural menuju sinus duralis. Otak 
terdapat di bawah leptomeningen. 


Patofisiologi 

Kerusakan otak yang terjadi akibat trauma kapitis pada anak dapat berupa keru- 
sakan otak primer dan sekunder. 


Kerusakan Otak Primer 

Pada waktu proses benturan, terjadi deselerasi atau akselerasi. Bila seorang anak 
terjatuh dan kepalanya tertumbuk lantai teijadilah proses deselerasi mendadak 
pada kepala yang sedang bergerak sedangkan bila kepala sedang diam terkena 
suatu benda yang jatuh terjadi proses akselerasi mendadak terhadap kepala. 
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Gambar 17-2. Diagram yang memperiihatkan distorsi mekanis tengkorak bila 
torjadi trauma tertutup. Terjadi deformitas tengkorak pada tempat benturan. 
(A) adalah kontur tengkorak sebelum terjadi benturan. (C) adalah kontur pada 
saat trauma. Vena subdural (B) robek pada saat otak berputar ke depan. 
lobus frontaiis dan temporalis interior (D) tertekan pada dasarfosa media dan 
anterior. Gaya yang menggunting (S) maksimum pada permukaan otak dan 
meluas ke pusat rotasi di dałam otak. (Dikutip dengan modifikasi dari Vanucci 
dan Young, 1984). 


Beratnya lesi berbanding Iurus dengan jumlah dan jenis gaya biomekanik yang dis- 
alurkan pada tengkorak dan otak. Gaya yang ditimbulkan oleh percepatan linier itu 
menyebabkan kemsakan fokal berupa fraktur dan kontusio jaringan otak. Tengko¬ 
rak anak masih elastis dan mempunyai kesanggupan untuk mengalami deformasi, 
maka tengkorak anak dapat mengabsorpsi sebagian energi kekuatan fislk tersebut 
sehingga dapat memberikan perlindungan pada otak. 

Tujuh puluh persen di antara fraktur tengkorak merupakan fraktur linier yang 
disebabkan oleh kekuatan dengan gaya Iambat, sedangkan fraktur impresi bi- 
asanya disebabkan oleh gaya berkecepatan tinggi. Kerusakan dapat terjadi pada 
tempat benturan (kup) oleh tekanan positif akibat proses deselerasi atau pada 
daerah kontralateral (kontrakup) oleh tekanan negatif akibat proses akselerasi yang 
dapat menimbulkan kavitasi di otak. Lesi kontrakup relatif jarang pada anak kecil. 
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Gambar 17-3. Interaksi dinamis pasca-trauma kapitis. Berbagai proses patolo- 
gis dapat berinteraksi dan menyebabkan kerusakan otak. (Dikutip dengan 
modifikasi dari Jennet dan Teasdale. 1981) - 


Percepatan rotatoar menimbulkan gaya menggunting yang dapat mengganggu 
fungsi anatomik otak secara difus, yaitu dari permukaan otak meluas ke massa pu- 
tih, diensefalon dan batang otak. Kerusakan permukaan yang paling menonjol ter- 
dapat pada kutub-kutub otak, daerah falks, sfenoid dan permukaan basilar. 
Disfungsi fisiologik dapat terjadi tanpa adanya kelainan anatomik. 


Kerusakan Otak Sekunder 

Merupakan akibat dari peristiwa yang terjadi pada kerusakan primer. Hipotensi, 
hiperkarbia dan hipoksia menyebabkan iskemia dan edema otak yang menambah 
morbiditas dan mortalitas. 

Pencegahan dan pengobatan kerusakan sekunder merupakan dasar pengobatan 
pada trauma kapitis. Misalnya iskemia otak dapat timbul akibat perdarahan 
sistemik, sehingga aiiran darah ke otak berkurang. Namun iskemia otak dapat juga 
timbul akibat adanya suatu massa yang cepat membesar dan menyebabkan pening- 
gian tekanan intrakranial sehingga tekanan perfusi berkurang dan menimbulkan 
iskemia otak. Kemungkinan lain adalah karena penekanan massa tersebut pada 
pembuluh darah otak sehingga menyebabkan iskemia setempat. 
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Adanya gangguan metabolik misalnya hiponatremia, hipogiikemia dan hiper- 
pireksia dapat memperberat keadaan. Suatu reaksi spesifik otak anak terhadap 
trauma adaiah terjadinya hiperemia, pembengkakan otak dan peninggian tekanan 
intrakranial yang disebabkan oleh bertambahnya volume darah secara difus. Hal 
ini merupakan reaksi otak yang imatur terhadap gaya biomekanik dan menyebab- 
kan kerusakan otak yang difus. Keadaan ini cukup responsif terhadap pengobatan 
dengan obat-obatan. 

Pemeriksaan Seorang Anak dengan Trauma Kapitis 

Tujuan pemeriksaan ini adaiah untuk mendapatkan perkiraan tentang lokasi dan 
luas kerusakan yang terjadi. Anamnesis terperinci mengenai trauma perlu dilaku- 
kan, sehingga dapat diketahui mengenai waktu, lokalisasi dan cara terjadinya 
trauma. Trauma langsung lebih sering menyebabkan fraktur dan hematoma. 
Kerusakan akibat akselerasi atau deselerasi sering menyebabkan kerusakan pada 
massa putih. Adanya lucid interual menyatakan adanya gaya biomekanik yang 
kurang berarti, dan bila timbul perburukan beberapa waktu kemudian mungkin 
disebabkan oleh kerusakan sekunder berupa pembengkakan otak difus atau hema¬ 
toma intrakranial. Sebagian besar anak memperlihatkan concussion syndrome berupa 
gangguan kesadaran sebentar yang sering disertai kejąng fokal atau tonik-klonik 
kemudian timbul kegelisahan, mengantuk dan muntah-muntah. 

Pemeriksaan anak dengan trauma kapitis serupa dengan pemeriksaan anak 
dengan gangguan kesadaran atau koma. Beberapa hal yang penting untuk diobser- 
vasi adaiah: . . 

Fungsi vital 

Hiperventilasi dan nadi yang cepat sering ditemukan pada anak yang gelisah. 
Meskipun anak kelihatan pucat, tapi bila tekanan darah normal maka prognosis le¬ 
bih baik. Bila terdapat hipotensi, harus dipikirkan adanya perdarahan abdominal 
(misalnya ruptura hati atau limpa), terutama setelah kecelakaan mobil atau sepeda. 

Meningginya tekanan darah disertai bradikardia dan timbulnya pernapasan 
yang tidak teratur (trias Cushing) menandakan adanya peninggian tekanan intrak- 
ranial. Nadi yang cepat disertai hipotensi dan pernapasan yang irregular mungkin 
disebabkan oleh gangguan fungsi batang otak misalnya pada fraktur oksipital. 
Keadaan ini dapat menimbulkan edema paru yang hebaL 

Mata 

Perhatikan besar dan reaksi pupil. Ekimosis di sekitar mata menandakan fraktura 
basis kraniL Perdarahan retina berupa gambaran fłame-słutped. atau subhialoid pre- 
retina sering terlihat pada perdarahan subdural atau subaraknoid. Vena retina yang 
melebar dan tidak berdenyut merupakan gejala dini edema papiL 
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Kepala 

Pada kepala diperiksa terhadap adanya luka, hematoma, fraktur impresi, ubun- 
ubun yang tegang dan membonjol dan ukuran lingkaran kepala. Bila terdapat nyeri 
atau kekakuan pada leher haras dipikirkan adanya kemungkinan fraktur leher atau 
perdarahan subaraknoid. 


Telingadan Hidung 

Telinga dan hidung harus diperiksa terhadap adanya perdarahan dan bocornya 
cairan serebrospinal. Perdarahan telinga yang disertai ekimosis di daerah mastoid 
(Battle's sign) mungkin akibat fraktur basis kranii. 


Ekstremitas dan Abdomen 

Diperiksa terhadap kemungkinan perdarahan intra-abdominal. 


Pemeriksaan Neurologię 

Derajat kesadaran merupakan indikator beratnya kerusakan otak. Derajat kesada- 
ran harus dinyatakan dałam bęntuk respons verbal dan kemampuan mengikuti 
perintah. Pada anak dengan gangguan kesadaran dipergunakan skala koma Glas¬ 
gow pediatrik dan pada anak kecil dipergunakan skala verbal yang dimodifikasi. 

Selanjutnya diperiksa saraf otak lainnya (bentuk pupil, refleks cahaya, refleks 
kornea, refleks okulosefalik, dsb), motor dan refleks fisiologis maupun patologis. 

Segera setelah cottcussion atau kejang sering tampak gejala neurologis yang ber- 
sifat sementara, misalnya timbulnya paresis atau refleks Babiński. Yang harus 
diperhatikan adalah gejala progresif akibat kontusio serebri, perdarahan dan pem- 
bengkakan otak. Bila terjadi hemiasi urtkus dapat terłihat kelumpuhan pada sisi ip- 
silateral (sindrom Kemohan). Terjadinya gangguan keseimbangan dan generalized 
clumsiness sering terłihat akibat trauma kapitis pada anak, tapi bila disertai gejala 
nistagmus dan ataksia progresif dengan vertigo dan muntah maka harus dipikirkan 
kemungkinan adanya hematoma fossa posterior. 


Evaluasi Radiologis 

Foto tengkorak tidak banyak membantu, karena pada trauma kapitis hanya 7% 
menunjukkan adanya fraktur. Hasil yang diperoleh juga tidak banyak mengubah 
pengobatan. Pada closed head injury tidak didapatkan korelasi antara fraktur, kom- 
plikasi, prognosis maupun gejala sisa. Pembuatan foto kepala hanya penting pada 
anak di bawah 1 tahun dengan kesadaran yang menurun, hematoma sefal atau 
fraktur basis kranii. Bila CT-scan tidak tersedia, foto kepala hanya dibutuhkan pada 
situasi di bawah ini: 
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a. trauma kepala terbuka (sedang dan berat). 

b. kemungkinan fraktur basilar, impresi dan compound. 

c. kemungkinan adanya benda asing dałam otak (misalnya peluru). 

d. bila terdapat gangguan pembekuan darah. • • 

e. pada kasus yang berhubungan dengan proses hukum. 

Pada dugaan adanya fraktur pada Ieher atau tulang belakang, maka dianjurkan 
pembuatan foto dengan manipulasi minimal. 

Pemeriksaan CT-scati harus dilakukan pada trauma kapitis yang berat untuk 
menilai adanya fraktur impresi, fragmen tulang, benda asing, hematoma (densitas 
tinggi), edema-kontusio (densitas rendah) dan timbulnya hidrosefalus. Hematoma 
epidural akan nampak sebagai lensa koiweks yang tebal, hematoma subdural seba- 
gai bulan sabit dan kontusio sebagai bentuk salt and pepper akibat bercak-bercak 
darah dałam jaringan otak yang bengkak. Bila keadaan mengijinkan maka dapat di- 
buat CT-scan dengan kontras untuk menilai keadaan vaskularisasi. 

Arteriografi dikerjakan bila tidak ada CT-scan. 

Pemeriksaan Elektroensefalografi dikerjakan bila terdapat gangguan kesada- 
ran yang lebih lama dari dugaan klinis, defisit neurologis yang progresif dan timbul 
kejang atau timbul gangguan tingkah-laku mendadak yang menyerupai kejang. 

Pungsi lumbal hanya dikerjakan bila diduga ada infeksi intrakranial atau ense- 
falopati toksik. 

Tap subdural dikerjakan bila ada riwayat trauma pada anak kecil yang disertai 
oleh gejala berat badan yang tidak naik, sering muntah, demam, kejang, Hb menu- 
run, pembesaran kepala. Dipergunakan jarum subdural no. 20-22 untuk mengeluar- 
kan 10-15 ml cairan subdural dan dimasukkan udara dengan jumlah yang sama. 
Selanjutnya dibuat foto ( brow-up, brow-down dan lateral) untuk menilai ruang sub¬ 
dural, adanya penekanan dan atrofi otak. 

Burr hole percobaan tidak dilakukan untuk diagnostik bila ada fasilitas CT-scan 
dan arteriografi. 


Klasifikasi 

Penilaian secara klinis trauma kapitis didasarkan atas fraktur tengkorak dan derajat 
kelainan jaringan otak. Pada trauma kapitis tertutup (closed head injury) tengkorak 
danselaput otak intak atau kerusakan terbatas pada fraktur yang tidak terbuka ( un - 
displaced skuli fractures). 

Trauma kapitis tertutup dapat dibagi dałam: 

a. trauma kapitis tertutup tanpa kehilangan kesadaran. 

b. trauma kapitis tertutup dengan kehilangan kesadaran. 

c. trauma kapitis tertutup dengan koma. 

Pada trauma kapitis terbuka termasuk Iaserasi kulit tengkorak, fraktur yang 
compound, comminuted dan impresi disertai kerusakan pada jaringan otak 
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Fraktur Tengkorak 

Fraktur tengkorak dibagi dałam fraktur linier, diastatik, basilar dan impresl 
Tengkorak yang imatur dapat menahan deformasi lebih besar sebelum menimbul- 
kan suatu fraktur, dan bentuk fraktur yang terjadi biasanya'linier. Pada anak kecil 
garis fraktur tidak rata, sehingga sukar dibedakan dengan sutura yang belum men- 
yatu atau tulang Wormian. Pada anak kecil sering timbul fraktur diastatik. 

Fraktur linier menandakan telah terjadinya suatu pukulan keras dan karena itu 
dibutuhkan observasi. Bila garis fraktur berada di temporal atau meluas ke fora- 
men magnum, maka harus diingat akan kemungkinan timbulnya hematoma 
ekstradural. 

Fraktur diastatik terjadi bila sutura memisah dan sambungan sutura yang fi- 
brous robek. Bila hal ini terjadi di sutura lambdoid maka timbul risiko hematoma 
epidural. 

Fraktur basilar hanya ditemukan pada 3-4% di antara fraktur tengkorak. 
Keadaan ini dicurigai bila terlihat perdarahan nasofaring, telinga tengah atau 
adanya ekimosis retro-aurikular (Bałłle's sign). Gejała dapat berupa ekimosis dan 
kebocoran cairan serebrospinal sebagai otorea atau rinorea. Dapat pula terjadi 
gangguan pada saraf otak VII dan VTII. Fraktur di dasar fosa anterior dapat disertai 
perdarahan ke dałam orbita dengan gejala eksoftalmos dan perdarahan konjungti- 
val, sedangkan fraktur di os temporalis menyebabkan ekimosis post-aurikular. 

Rinorea cairan serebrospinal sering terdapat pada fraktur dasar fosa anterior. 
Sebagian besar (70%) berhenti sendiri dałam 1 minggu dan sisanya dapat berhenti 
dałam 6 bulan. Pada 75% kasus disusul oleh anosmia. Karena glukose cairan hi- 
dung tidak berbeda banyak dengan cairan serebrospinal, maka penetapan glukose 
tidak banyak berguna. 

Mełrizantide CT cisteniography dapat membantu diagnosis dan melokalisasi 
defek yang terjadi. Biła rinorea tidak berhenti dałam 7-10 hari, maka dilakukan per- 
baikan dura dan defek tulang. Kebocoran ini dapat menimbulkan meningitis yang 
disebabkan oleh Pnewnococcus dan Słaphylococcus. Tidak ada gunanya memberikan 
profilaksis antibiotik. Pengobatan antibiotik baru diberikan bila secara klinis dan 
laboratorium (pungsi lumbał) sudah menyokong. Otorea cairan serebrospinal 
jarang terjadi (0,5%) dan sebagian besar (95%) menyembuh sendiri dałam 7-10 hari. 

Bila timbul meningitis akibat kebocoran tersebut, maka antibiotik harus dilanjut- 
kan sampai kebocoran tersebut sembuh. Udara di rongga otak (pneumokel) sering 
terjadi setelah fraktur sinus frontalis. Karena mudah timbul meningitis, maka harus 
diberikan antibiotik sampai udara tersebut hilang. 

Fraktur impresi dapat dibagi dałam fraktur tertutup dan terbuka. Pada fraktur 
impresi tertutup hanya dilakukan operasi elevasi, bila pada foto kepala yang tegak- 
lurus pada fraktur yang terdapat depresi yang lebih besar dari tebalnya tulang 
tengkorak. Tidak dikerjakan operasi bila fraktur berada di daerah łenang misalnya 
di daerah temporal dan tidak disertai adanya defisit neurologis. 
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Pada fraktur impresi terbuka senantiasa diiakukan eksplorasi untuk member- 
sihkannya dari benda asing (rambut, kotoran dsb) dan kemudian harus diberikan 
antibiotik selama 5-7 hari dan pencegahan tetanus. Pada setiap fraktur impresi ter- 
tutup maupun terbuka harus dibuat CT-scan untuk menyingkirkan adanya suatu 
hematoma ekstra-aksial. 

Kepada orangtua diberitahu bahwa fraktur impresi kepaia tidak berbahaya, ke- 
cuali pada fraktur impresi yang masuk ke dałam otak. Terhadap pasień tidak diper- 
lukan penjagaan khusus (dengan hełm atau dibatasi gerakannya setelah sembuh) 
kecuali bila terdapat defek yang luas. 

Kista leptomeningeal merupakan komplikasi yang jarang ditemukan namun 
cukup serius. Biasanya terjadi sebagai komplikasi fraktur diastatik panjang pada 
anak di bawah 3 tahun. Secara klinis merupakan pembengkakan yang tidak nyeri, 
yang membesar terus dan berlokasi di daerah parietal. Kasta tersebut berisi cairan 
dan berada di antara pia dan araknoid, kemudian masuk melalui robekan dura ke 
dałam fraktur. Kista lambat Iaun membesar melalui pulsasi otak, sehingga terjadi 
erosi pada tengkorak. Kista yang membesar dapat diraba dan memperlihatkan. 
transiluminasi positif. Pada foto tampak fraktur yang membesar lambat dengan de¬ 
fek tulang dan tępi yang sklerotik. 

Trauma Kapitis Tertutup tanpa Kehilangan Kesadaran 

Trauma kapitis tertutup tanpa kehilangan kesadaran merupakan golongan trauma 
kapitis yang paling sering terjadi pada anak. Fraktur tengkorak dan perdarahan in- 
traserebral dapat timbul tanpa disertai gangguan kesadaran. Pada umumnya 
trauma kapitis dianggap ringan bila tidak disertai gangguan kesadaran dan gejala 
berupa sefalgia, mengacau dan muntah hilang kembali dengan cepat. 


Trauma Kapitis Tertutup dengan Kehilangan Kesadaran 

Dałam golongan ini termasuk concussion, yaitu disfungsi neuron sementara akibat 
trauma yang menyebabkan gangguan kesadaran yang selintas. Sering disertai oleh 
amnesia sewaktu kejadian dan sebełum kejadian yang disebut sebagai amnesia ret- 
rograd. Pada simple concussion tidak ditemukan kełainan neurologis kecuali nistag- 
mus transien dan respons ekstensor plantar. Sepertiga kasus mengalami fraktur 
linier yang tidak mengubah perjałanan penyakitnya, sehingga tidak memerłukan 
perawatan. Bila ditemukan fraktur linier yang melintasi arteri meningea media, su- 
tura lambdoid atau sinus sagitalis sebaiknya dirawat, karena mungkin akan timbul 
perdarahan epidural. 

Rekaman EEG setelah trauma kapids sering memperlihatkan kełainan misałnya 
perlambatan fokal, reaksi berlebihan pada hiperventilasi dan hypsarrhythmia. Pada 
trauma yang ringan gejala ini hanya sementara. EEG yang dikerjakan beberapa 
waktu setelah trauma kapitis memperlihatkan adanya korelasi antara beratnya 
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kelainan EEG dengan beratnya concussion, tapi EEG tidak dapat meramalkan ke- 
mungkinan timbulnya epilepsi pasca-traumatik. Pada anak kecil lebih sering timbul 
reaksi sistemik pada trauma kapitis dibandingkan orang dewasa. Pada trauma 
kapitis yang ringan saja sudah timbul muntah, pucat dan mengantuk. Bila ge- 
jalanya menetap sebaiknya anak dirawat di rumah sakit untuk diobservasi. 

Kontusio serebri memperlihatkan keadaan yang serupa dengan concussion 
hanya disertai defisit neurologis. Daerah yang sering terkena adalah lobus frontalis 
dan ujung lobus temporalis terutama di lapis pertama korteks serebri. 

Dałam 24 jam pertama beberapa hal yang harus diamad adalah: 

1. Mengantuk terus menerus dan sukar dibangunkan (perhatikan kesadaran 
setiap 2 jam meskipun dałam keadaan tidur) 

2. Nausea dan muntah yang menetap 

3. Adanya kejang 

4. Adanya gangguan pada mata (gerakan mata, penglihatan dan sebagainya.). 

5. Hemiparesis dan hemihipestesia 

6. Sakit kepala yang hebat 

7. Mengacau dan sukar konsentrasi 

8. Gelisah 

9. Vertigo 

10. Nadi yang lambat atau cepat dan pola pernapasan yang lain dibandingkan 

biasanya . ... 

Manifestasi neurologis yang dmbuł kemudian mungkin disebabkan oleh pem- 
bengkakan otak progresif sedangkan gejala fokal mungkin disebabkan oleh perda- 
rahan intrakranial sekunder, vasopasme atau tronibosis. Prognosis untuk 
kehidupan cukup baik bila anak tetap sadar setelah 48 jam. Bila kesadarannya pulih 
dałam 1 hari, biasanya penyembuhannya akan sempurna. 

Lama amnesia pra dan pascatrauma merupakan indikator beratnya trauma 
kapitis. Timbulnya gerakan yang abnormał misalnya adanya gerakan deserebrasi 
baik spontan maupun bila dirangsang dan keadaan hipotonia merupakan progno¬ 
sis yang kurang baik. 

Defisit neurologis yang sering menyertai kontusio serebri pada anak yang lebih 
besar berupa perubahan tingkah-laku, mengacau dan demensia. Setelah itu sering 
timbul sindrom pasca-trauma berupa sakit kepala berulang, mudah lupa, gelisah 
dan ataksia ringan. Gejala ini akan pulih pada sebagian besar anak. 


Kriteria Untuk Perawatan di Rumah Atau di Rumah-Sakit 

Sebagian besar anak dengan komosio serebri ringan dapat dirawat di rumah asal 
pengasuh atau orangtua dapat dipercaya, ada hubungan tilpon dan berjarak tidak 
terlalu jauh dari rumah-sakit. Hal ini penting karena perjalanan hematoma epidural 
sering tidak khas pada anak dan gejalanya baru timbul setelah lebih dari 24 jam 
setelah trauma tersebut. 
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Instruksi untuk perawatan di rumah adalah: 

1. Periksa kesadaran dan kecepatan bangun dari tidur setiap 2-4 jam 

2. Besar dan reaksi pupil terhadap cahaya 

3. Adanya pengłihatan ganda at%u idmbuinya strabismus 

4. Adanya kebebasan bergerak pada semua ekstremitas 

5. Mengadakan hubungan tilpon minimal 1 kali dałam 24 jam, teru tama bila 
ada keraguan timbulnya deteriorisasi 

Perlu ditekankan bahwa anak harus dibawa untuk dievaluasi terhadap terjadi- 
nya komplikasi bila timbul gejala dałam 48 jam pertama atau lebih berupa peru- ba- 
han tingkah-laku, sakit kepala, muntah, gangguan pengłihatan, gangguan motor 
dan timbulnya demam yang tidak dapat diterangkan. 

Perawatan rumah sakit dianjurkan pada anak dengan keadaan sebagai berikut 

1. Keadaan sosial meragukan atau tidak mungkin mendapat pengawasan se~ 
mestinya dan sukar untuk mengadakan hubungan dengan doktor 

2. Terdapat defisit neurołogis, misalnya adanya fraktur impresi, fraktur basi- 
lar atau fraktur mułtipel 

3. Hilangnya kesadaran melebihi beberapa menit 

4. Gangguan fungsi neurołogis tidak kembali normal setelah observasi selama 
1 jam 

5. Terdapat perburukan 

Trauma Kapitis Tertutup dengan Koma 

Pada trauma kapitis tertutup yang berat, anak datang dałam keadaan tidak sadar 
disertai adanya kelainan neurołogis łain. Pemeriksaan dan tindakannya serupa 
pada anak dałam koma yaitu dengan skala koma Glasgow pediatrik, pemeriksaan 
saraf otak dan motor. Gejala vitał harus diperhatikan dan dicari adanya fraktur di 
tempat lain, misalnya di dada, abdomen dan tungkai. Kemudian dilakukan pe¬ 
meriksaan CT-scan sebelum pasień dimasukkan ke unit perawatan intensif untuk 
memantau tekanan intrakranial. 


Tindakan 

Perbaiki jalan napaś dan atasi renjatan. Kadang-kadang diperlukan intubasi dan 
pemapasan buatan. Bila terdapat obstruksi akibat kecelakaan pada muka atau ra- 
hang harus dilakukan trakeostomi. Renjatan dapat disebabkan oleh perdarahan 
sistemik, dan pada anak kecil dapat disebabkan oleh perdarahan subgaleal atau 
subperiosteal. Untuk hal ini diberikan transfusi darah, plasma dan dopamin. 
Kepala diangkat 30° dari posisi netral untuk mempercepat aliran darah vena dari 
kepala. Bila tiinbul kejang atau status konvulsivus, maka diberikan diazepam disu- 
sul oleh fenitoin yang tidak menimbulkan depresi kesadaran. Karena kejang pasca- 
trauma jarang, tidak dianjurkan untuk memberikan antikonvułsan pencegahan. 
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Cairan intravena diberikan sebanyak 75 % dari kebutuhan sełama 2-4 hari 
meskipun produksi urin sedikit untuk mengurangi edema otak. Meskipun terdapat 
retensi natrium akibat trauma kapitis yang disertai oleh retensi air akibat SIADH, 
pada pemeriksaan laboratorium sering ditemukan hiponatremia dan harus diberi¬ 
kan NaCl untuk memperbaiki keadaan hipotonik. 

Untuk edema otak diberikan manitol dałam larutan 20% sebanyak 13-2,0 
g/kgBB yang mempunyai efek lebih lambat dari urea, dan efek rebound phenomene 
juga akan lambat timbul. Pemberian deksametason masih kontroversial. Karena 
efeknya lambat, maka harus diberikan secepatnya setelah kecelakaan. Dianjurkan 
pemberian deksametason bersama preparat osmotik. Dosis deksametason adalah 
0,1 mg/kgBB disusul 0,05 mg/kgBB setiap 6 jam. Dibutuhkan pemantauan pening- 
gian tekanan intrakranial dan bila tekanan melebihi 25 mmHg, maka dianjurkan 
pemberian fenobarbital (dałam infus 3-5 mg/kgBB yang diberikan dałam 10-20 
menit kemudian diikuti pemberian infus 1-2 mg/kgBB dengan interval 1-2 jam). 

Controlled hyperuentilation (PaC0 2 20-25 mmHg) sering dipergunakan untuk 
menurunkan tekanan intrakranial yang meninggi. Hipotermia dapat menurunkan 
metabolisme otak dan menurunkan tekanan intrakranial. Biasanya suhu diperta- 
hankan 32°-33°C selama 3 hari yaitu waktu untuk timbulnya edema otak maksimal. 
Kraniotomi dekompresif harus dikerjakan pada kasus-kasus yang gagal dengan 
pengobatan medikamentosa. Terhadap kegeiisahan dapat diberikan diazepam dan 
untuk mengatasi nyeri dapat diberikan kompres es atau kodein. Morfin atau opiat 
sebaiknya tidak digunakan karena dapat memperberat edema otak, mengganggu 
perubahan pupil dan menurunkan kesadaran. Untuk sakit kepala diberikan aspirin 
atau asetaminofen. Antibiotik harus diberikan pada luka yang kotor dan pada ke- 
mungkinan adanya meningitis. Toksoid tetanus harus diberikan sebagai profilaksis 
pada luka yang kotor dan bila si anak belum mendapat boster dałam 4 tahun. 

Dissemiuntcd intraoascular coagiilation (DIC) terjadi akibat pelepasan trom- 
bopiastin jaringan pada trauma kapitis. Tromboplastin yang terlepas ini mengakti- 
vasi mekanisme koagulasi dan dibentuk trombi fibrin dałam pembuluh-pembuluh 
darah kecil di seluruh tubuh. Karena ini timbul pengurangan progresif dałam fak¬ 
tor pembekuan dan trombosit sehingga timbul diatesis hemoragik. Keadaan ini 
akan memperberat perdarahan otak dan perdarahan di bagian tubuh lain. DIC 
harus dipikirkan pada anak dengan trauma kapitis yang berat disertai timbul per¬ 
darahan atau ekimosis pada kulit. 

Tindakan pembedahan. Pada dugaan^adanya hematoma epidural, tindakan 
terpenting adalah melakukan trepanasi (burr hole percobaan) untuk mengurangi 
tekanan intrakranial. Pengurangan tekanan ini adalah life-scwing. Fraktur tengkorak 
pada anak kecil (fraktur ping-pong) biasanya menyembuh sendiri dałam beberapa 
minggu dan tidak memerlukan pembedahan. Hanya fraktur impresi yang men- 
genai tabula interna, dura dan otak memerlukan tindakan pembedahan. Perbaikan 
defek tengkorak yang besar baru dikerjakan pada umur sekolah, pada waktu 
tengkorak telah mencapai 90% maturitas. 
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Prognosis 

Prognosis fungsi inteiek pada anak dengan trauma kapitis ringan tanpa kelainan 
neurologis adalah baik. Prognosis trauma kapitis yang berat pada anak lebih baik 
dibandingkan orang dewasa. Pada trauma kapitis yang berat, 80% akan mengalami 
perbaikan, 2-7% menunjukkan gangguan sedang hingga berat, 3% mengalami 
kerusakan yang tidak dapat diperbaiki dan 8-9% meninggal. Makin muda anak 
prognosis makin kurang baik. Anak dibawah 5 tahun menunjukkan mortaiitas lebih 
besar dibandingkan anak yang lebih besar dan prognosis pada anak di bawah 2 ta¬ 
hun pada umumnya buruk. 

Pada anak yang dirawat dengan trauma kapitis berat di John Hopkins Hospital, 
29% kembali normal, dan 53% menunjukkan kelainan tingkah-laku dan kognitif 
(61% dari jumlah ini memperlihatkan keterlambatan bicara, disfungsi otak minimal 
dan gangguan belajar). Tidak didapatkan hubungan yang jelas antara lamanya ti¬ 
dak sadar dan timbulnya komplikasi neurologis. Pada umumnya kelainan tingkah- 
laku cepat menyembuh sempuma, sedangkan kelainan neurologis membutuhkan 
waktu sekitar 3 tahun. Kurang lebih 50% anak dengan deserebrasi akan sembuh. 

Mengantuk atau tertidur pada siang hari sering merupakan komplikasi pada re- 
maja dan wltiplash injury dapat menimbulkan sleqj apnca. Metilfenidat dan amfeta¬ 
min dapat menolong keadaan ini. Post concussioti syndrome tidak terdapat pada anak 
dan hanya terdapat pada remaja berupa gangguan psikiatrik, yaitu gangguan tidur, 
menjadi agresif dan enuresis. Hal ini lebih mempunyai korelasi yang erat dengan 
latar belakang keluarga dan Lingkungan dibandingkan trauma kapitisnya. 

Komplikasi Trauma Kapitis 

Epilepsi Pasca-Trauma 

Epilepsi pasca-trauma adalah kejang yang berhubungan dengan trauma dan dibagi 
menurut saat timbulnya, yaitu tipe Iangsung, dini dan lambaL Pada tipe langsung 
terjadi serangan dałam beberapa detik setelah kecelakaan akibat stimulasi mekanik 
pada jaringan otak. Pada tipe dini, kejang terjadi dałam 24-48 jam setelah kejadian 
dan hal ini mungkin disebabkan oleh edema, perdarahan, kontusio, laserasi atau 
nekrosis otak. Kejang dapat berupa kejang umum atau fokal dan sering terdapat 
pada anak di bawah 1 tahun. Sering pula didapati fraktur tengkorak (24%) berupa 
fraktur impresi dan compound depressed fractures. Kejang ini relatif sering pada anak 
dan dapat timbul pada trauma kapitis yang tidak berat Status epileptikus terdapat 
pada 1/5 anak tersebut dan teru tama terjadi pada jam-jam pertama setelah trauma. 

Tipe lambat timbul dałam kurun waktu 2 tahun setelah kejadian dan 50% timbul 
dałam 12 bulan pertama. Hal ini mungkin disebabkan oleh karena fokus epilepsi 
berasal dari jaringan parut serebro-meningeaL Tipe lambat ini bertambah dengan 
adanya salah satu dari hematoma akut, impresi fraktur dan epilepsi dini. Tetapi ti¬ 
dak terdapat korelasi antara timbulnya epilepsi post-traumatik dini dan lambat. 
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Dikutip dengan modifikasi dari Berman, 1985. 
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Epilepsi pasca-trauma sering timbul pada trauma di Iobus parietalis dan bagian 
antero-medial lobus temporalis. Hal ini terutama terjadi pada anak dengan gang- 
guan kesadaran 1 jam atau Iebih, adanya łaserasi otak dan amnesia pasca-trauma 
Iebih dari 24 jam. Kejang dapat berbentuk kejang umum atau kejang foka! yang 
menjadi kejang umum, tidak pemah berbentuk petit mai. Gambaran EEG tidak da¬ 
pat dipakai untuk menduga akan timbulnya epilepsi post-traumatik. Diagnosis 
ditegakkan berdasarkan riwayat trauma kapitis dan tidak adanya riwayat kejang 
sebelumnya. Adanya hematoma intrakranial harus terlebih dahułu disingkirkan 
dengan GT-scan. Terhadap epilepsi post-traumatik ini tidak dianjurkan untuk pem- 
berian antikonvulsan profilaksis. Prognosis pada umumnya baik dan serangan 
berkurang setelah 3 tahun. Operasi eksisi dipertimbangkan bila serangan menetap 
setelah 3 tahun. 


Hematoma Epidural atau Ekstradural 

Hematoma epidural terutama terjadi pada orang muda, yaitu 60% terjadi di bawah 
20 tahun dan hampir 50% di bawah 2 tahun. Tetapi ada yang melaporkan hema¬ 
toma epidural Iebih sering terdapat pada anak berumur 2 tahun atau Iebih. Hal ini 
disebabkan karena adanya perlekatan yang erat antara durameter dengan tabula 
interna (lihat perbedaan hematoma subdural-epidural akut pada Tabel 17-2). 

Patogenesis 

Hematoma epidural terjadi pada tempat trauma, biasanya unilateral di daerah 
parieto-oksipito-temporal dan jarang di temporal anterior seperti orang dewasa. 
Pada orang dewasa hematoma terjadi akibat łaserasi arteri meningea media atau 
cabang-cabangnya, sedangkan pada anak terjadi akibat trauma ringan yang mer- 
obek vena'dura (15%), arteri meningea media dan cabang-cabangnya, vena men¬ 
ingea media (60%) atau vena emissaria yang kecil dari sinus dura (15%) dan 20% 
tidak diketahui sumbemya. 

Perdarahan arterial menyebabkan hematoma yang cepat membesar, terjadi 
kompresi otak akut dan menimbulkan herniasi transtentorial. Pada hematoma 
akibat perdarahan vena prosesnya berlangsung lambat, kadang-kadang dapat ber- 
henti sendiri dan terjadi kalsifikasi. 

Manifostasi KJinls 

Manifestasi klinis klasik berupa gangguan kesadaran sebentar dan disusul dengan 
bebas gejala (lucid interuol) beberapa jam. Keadaan ini disusul oleh gangguan ke¬ 
sadaran yang progresif disertai kelainan neurologis unilateral. Pada anak hilangnya 
kesadaran jarang terjadi dan masa bebas gejala sering atipik karena adanya sefal- 
gia, muntah dan gelisah (Tabel 17-1). Makin muda anak, makin lama lucid inłerual. 
Kemudian gejala neurologis timbul secara progresif berupa pupil anisokor (dilatasi 
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pupO dan fixed ipsiłaterał), hemiparesis, papOedema dan gejala hemiasi trans ten to¬ 
nął. Hematoma epidural di fossa posterior dengan perdarahan berasal dari sinus 
Iateralis terjadi akibat jatuh di oksiput dan menimbulkan gangguan kesadaran, se- 
falgia, muntah, ataksia serebelar dan paresis saraf otak. Diagnosis biasanya ditegak- 
kan dengan gambaran klinis. 

Pemeriksaan neuroradiologis sering tidak dapat dikeijakan karena prosesnya 
akut. Pada 20-40% kasus tidak ditemukan adanya fraktur. Pada CT-scan terlihat lesi 
bikonveks, berdensitas tinggi dan terlokalisir dekat tabula interna, kemudian men¬ 
imbulkan efek massa dan pergeseran struktur otak lain. Pemeriksaan EEG tidak da¬ 
pat melokalisasi hematoma. Hematoma di fosa posterior sering sukar di diagnosis. 

Dengan angiografi sukar dibedakan antara hematoma epidural dan subdural 
akut karena keduanya memperlihatkan daerah avaskular antara otak dan tengko- 
rak, tapi karena keduanya harus dioperasi, maka diagnosis preoperatif sering 
merupakan persoalan akademik saja. Gejala yang terjadi mempunyai frekuensi le- 
bih banyak pada hematoma ekstradural dibanding trauma kepala secara umum. 


TABEL 17-1. GAMBARAN KLINIS HEMATOMA EKSTRADURAL 


Gejala 

Persen 

pasień 

Muntah 

62.5 

Pupil anisokor 

55.0 

Hilang kesadaran lambat 

• ’ 48.7 

Fraktur tengkorak 

40.0 

Hemiparesis 

25.0 

Papilodema 

22.5 

Fraktur impresi 

20 

Paresis N.lll selain dilatasi pupil 

17.5 

Perdarahan retina 

12.5 


Tindakan 

Tindakan yang dilakukan adalah mengeluarkan bekuan darah. Bila skala koma 
Glasgow 8 atau kurang, atau terjadi deteriorisasi, maka harus dilakukan resusitasi 
untuk menurunkan tekanan intrakranial dengan intubasi, hiperventilasi dan obat- 
obatan. Bila keadaan sudah stabil dapat dilakukan pemeriksaan CT-scan. 

Terhadap 15% kasus dilakukan operasi tanpa pemeriksaan CT-scan. Dasar klinis 
yang terpenting adalah dilatasi pupil ipsiłaterał. Bila terdapat gangguan kesadaran 
pre-operatif harus dilakukan pemantauan tekanan intrakranial minimal selama 72 
jam, yaitu masa untuk timbulnya edema otak dan hipertensi intrakranial. 
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Prognosls 

Mortaiitas mencapai 10% dan 20% pasień mengalami gejala sisa yang berat, tergan- 
tung dari Iuasnya kerusakan otak dan deteksi dini adanya komplikasi. 


Hematoma Subdurai 

Hematoma subdurał adalah kumpulan cairan berdarah di ruang subdurai akibat 
suatu trauma kapitis yang disadari atau tidak. Hematoma subdurai ini harus dibe- 
dakan dengan efusi subdurai akibat meningitis karena pengobatannya juga 
berbeda. 

Patogonesls 

Hematoma biasanya berasal dari trauma kapitis yang merobek bridging veins dałam 
perjalanannya menuju sinus dura. Sebagian besar (80-85%) ditemukan bila terał di 
daerah fronto-parietal. 

Pada masa akut cairan berwama merah tua dan berbentuk bekuan. Lambat laun 
bekuan tadi mencair dan wamanya berubah coklat, yang disebut higroma sub- 
dural. Kemudian terbentuk selaput yang meliputi bekuan tersebut sehingga mem- 
bentuk suatu proses desak ruang yang berisi albumin dengan tekanan osmotik 
yang tinggi. Proses desak akut ini kemudian menyedot air, sehingga menjadi besar 
dan menyebabkan tekanan intrakranial meninggi. Berlainan dengan orang dewasa 
atau anak yang besar, pada anak yang masih kecil hematoma itu dapat timbul kem- 
bali berulang kali meskipun telah beberapa kali dievakuasi. Hal ini disebabkan ter- 
jadinya pembesaran tengkorak dan terbentuknya suatu kantung yang mudah terisi 
darah kembali. Hematoma subdurai akut dapat teijadi akibat trauma lahir, child 
abuse, kecelakaan Ialu-lintas dan jatuh. Pada neonatus biasanya terjadi dałam 12 
jam setelah kelahiran dengan gejala ubun-ubun yang menonjol, perdarahan subhia- 
Ioid, respiratory distress dan hemiasi tentorial. 

Manlfestasl Klinls 

Prevalens hematoma subdurai pada anak yang dirawat karena trauma kapitis ada¬ 
lah 5,2%. Dapat berbentuk akut dan kronik dengan gambaran klinis tergantung 
pada umumya. Pada anak besar gejalanya serupa orang dewasa. 

Hematoma subdurai akut pada smak dengan gejala yang bermanifestasi pada 
hari pertama dan kedua sering disertai kontusio atau laserasi otak. Karena itu op- 
erasi tidak menyebabkan perbaikan cepat dan prognosis kurang baik. Mortaiitas 
dengan operasi adalah 75% dan tanpa operasi 100%. Hematoma subdurai kronik 
hanya terdapat pada anak remaja dengan gejala sakit kepala, gangguan kepriba- 
dian dan penurunan kesadaran disertai kejang-kejang. Riwayat trauma sering tidak 
jelas dan 80% kasus menunjukkan hematoma unilateral. 
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TABEL 17-2. PERBANDINGAN HEMATOMA EPIDURAL AKUT DAN HEMATOMA 

SUBDURAL AKUT 



Hematoma 

epiduralakut 

Hematoma subdural akut 

Supratentorial 

Frekuensi 

sedikit 

łebih banyak 

Fraktur tengkorak 

75% 

30% 

Sumber hematoma sering 

arteri łebih 

vena 

Umur 

> 2th 

< 2th 

Lateralitas 

biasanya unilateral 

biasanya bilateral 

Kejang 

< 25% 

75% 

Perdarahan retina 

< 25% 

75% 

Peninggian TIK 

ada 

ada 

CT-scan 

lentiform 

crescentic 

Mortalitas 

25% 

< 25% 

Morbiditas 

rendah 

tinggi 

Infratentorial 



Frekuensi 

łebih banyak 

kurang 

Fraktur tengkorak 

hampir sełalu 

sering 

Sumber perdarahan 

vena 

yena 

Manifestasi klinis 

bermacam-macam 

bermacam-macam 


Oikutip dengan modifikasi dari Rosman dan Herskowitz 1982. 


Pemeriksaan CT-scan hematoma subdural akut memperlihatkan lesi yang hiper- 
dens. Hematoma subdural subakut memperlihatkan lesi isodens yang dałam 3 
minggu hipodens disertai penekanan pada ventrikel dan pergeseran garis tengah. 
Pada hematoma subdural didapatkan 2 bentuk CT-scan, yaitu: 

1. Bentuk klasik berupa lesi kresentik dengan densitas tinggi yang sesisi atau bilat- 
eral, disertai penekanan ventrikel ipsilateral dan pergeseran pada garis tengah 

2. Bentuk kedua ini terutama terdapat pada anak kecil (dengan tap subdural yang 
positif) berupa lapisan tipis darah pada konveksitas dan fisura interhemisfer 

Hematoma subdural łebih sering terdapat pada anak kecil berumur antara 2-6 
bulan dengan lesi bilateral. Keadaan ini disebabkan oleh trauma pasca-natal (25%), 
trauma Iahir (28%), kelainan darah, prematuritas danparental abuse. 

Gejala yang timbul berupa pembonjolan ubun-ubun, muntah dan kejang-kejang 
(Tabel 17-3). Sering pula ditemukan riwayat berat badan yang tidak bertambah. 
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anoreksia, muntah dan pertambahan lingkaran kepała yang abnormal. Pada pe- 
meriksaan didapati anak sering panas akibat dehidrasi atau adanya darah dałam 
otak, kepala menonjol biparietal (pada hidrosefalus terjadi penonjolan ke frontal), 
ubun-ubun membonjol dan terlihat gejala settir.g sun pada mata. 


TABEL 17-3. GAMBARAN KL1N1S PADA 116 HEMATOMA SUBDURAL PADA BAYI 


Gejala 

Persen 

bayi 

Ubun-ubun membonjol 

73 

Muntah 

70 

Kejang 

60 

Perdarahan retina atau subhialoid 

54 

Lingkar kepala abnormal 

40 

Penurunan kesadaran 

22 

Papiledema 

12 

Fraktur tengkorak 

13 

Fraktur lain 

17 

Dikutip dengan modifikasi dari Menkes 1995. 


Pada funduskopi tampak perdarahan retina pada 50-80% kasus, perdarahan ub- 
hialoid dan kadang-kadang papiledema. Gejala fokal berupa hemiparesis dan pare- 
sis N.Vn terdapatpada 15-25% kasus. 

Pemeriksaan laboratorium kadang-kadang memperlihatkań penurunan Hb. 
Pungsi łumbal dan foto kepala sering tidak banyak membantu kecuali adanya pele- 
baran sutura akibat tekanan intrakranial meninggi. 


Dlagnosls 


Diagnosis ditegakkan dengan pemeriksaan CT-scan dan bila mungkin dengan tap 
subdural yang dikeijakan dengan melakukan pungsi aspirasi melalui sutura koro- 
naria lateralis dari tępi ubun-ubun anterior, kira-kira 3-4 cm dari garis tengah un- 
tuk mencegah tusukan ke dałam sinus sagi ta lis. Biasanya hanya keluar beberapa 
tefces cairan Jemih, tapi pada hematoma subdural akan keluar cairan berdarah atau 
xantokrom. Tidak keluamya cairan pada tap subdural belum tentu menandakan ti¬ 
dak adanya hematoma subdural. Transiluminasi dapat pula dipakai untuk mem¬ 
bantu diagnosis. 
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Di iuar negeri, hematoma subdurał pada anak kurang dari 1 tahun dapat dise- 
babkan oleh battered babies. Perdarahan intra-okular tanpa disertai efusi subdurał 
dan trauma okular, merupakan gejala khas pada battered babies akibat efek gravitasi 
mengayun si anak pada kakinya. 

Kadang-kadang perdarahan intrakranial terjadi akibat whiplash injury pada otak. 
Pada CT-scan tampak hematoma subdurał interhemisferik di. daerah parieto- 
oksipital pada 50% kasus. Anak sering datang dałam keadaan koma akut disertai 
apne dan atau kejang. 

Tindakan 

Tindakan yang dikerjakan berupa resusitasi (intubasi, hiperventilasi dan pemberian 
manitol atau furosemid). Bila keadaan sudah stabil, tap biłateral dengan jarum 
kateter no. 18 atau 20 untuk mengeluarkan 5-10 ml cairan berdarah dari tiap sisi 
akan mengurangi ketegangan ubun-ubun dan memperbaiki keadaan. Kateter terse- 
but tidak diangkat dan dihubungkan dengan closed drainage. Setelah itu dilakukan 
CT-scan. Operasi dilakukan bila terdapat hematoma dengan tebal melebihi 5 mm. 
Bila terdapat dugaan adanya tekanan intrakranial meninggi, maka dilakukan pe- 
mantauan dan tindakan untuk mengatasinya. 

Pada pasień yang tidak dioperasi, kateter subdurał dilepas setelah 24 jam dan 
dilakukan CT-scan serial untuk menilai apakah terjadi pengisian kembali kantung 
hematoma dan berkembang menuju hematoma yang kronik. Dengan pengobatan 
konservatif kurang dari 10% pasień memerlukan trepanasi atau pema-sangan pi- 
rau. Terhadap hematoma subdurał yang tidak akut dilakukan tindakan konservatif 
berupa tap subdurał serial. Tap dilakukan sefciap hari selama 2 minggu bergiłiran 
kanan dan kiri. Bila tetap terdapat cairan, dianjurkan untuk melakukan operasi. 

Dengan CT-scan dapat dinilai luasnya ruang subdurał preoperasi dan dilakukan 
pengangkatan selaput subdurał serta pemasangan pirau subdural-pleural atau 
subdural-peritoneal. Operasi ini bertujuan untuk mencegah timbulnya kembali 
cairan subdurał dan mengurangi dead space. 

Prognosis 

Prognosis tergantung dari penyebabnya. Efusi subdurał akibat infeksi mempunyai 
prognosis yang Iebih baik dibandingkan akibat trauma. Menurut penelitian tidak 
ada perbedaan yang nyata antara prognosis anak yang diobati dengan (1) tap sub- 
dural serial dengan (2) tap berulang dengan burr-hole atau (3) tap berulang setelah 
itu burr-hole dan eksisi sebagian selaput subdurał. Prognosis tergantung pada luas 
lesi yang menekan jaringan otak. 

Wałaupun mortalitas hanya 5%, tetapi hanya 25% menunjukkan perkembangan 
norma! dan sebagian besar memperlihatkan adanya atrofi pada CT-scan. 
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Manifestasi Neurologis Penyakit Sistemik 


Bistok Saing, Taslim S. Soetomenggolo 


Ensefalopati 

Ensefalitis adalah radang otak yang disebabkan oleh berbagai macam mikroorgan- 
isme. Gejala yang timbul berupa perubahan kesadaran, mulai dari mengantuk sam- 
pai koma, disusul meninggalnya pasień. Gejala lain berupa sakit kepala, tangis 
yang melengking (high piiched crying), kejang, kemudian timbul kelumpuhan saraf 
otak serta saraf sensorimotor perifer. 

Apabila perubahan kesadaran, kejang dan kełainan neurologis seperti di atas 
disebabkan oleh kełainan metabolik, toksik atau vaskular, maka hal itu disebut se- 
bagai ensefalopati. Ensefalopati disebut sesuai dengan penyebabnya, misalnya 
ensefalopati metabolik, ensefalopati hipertensif, ensefalopati hepatik, dan sebagai- 
nya. Ensefalopati metabolik adalah ensefalopati yang disebabkan oleh gangguan 
metabolik otak secara langsung maupun tidak langsung. 

Manifestasi Klinis 

Gejala yang khas berupa stupor atau koma, dapat sembuh sempuma apabila segera 
diobati dengan tepat, tetapi dapat menyebabkan kematian apabila pengobatan ter- 
lambat atau kurang tepat. Manifestasi klinis ensefalopati metabolik bervariasi ter- 
gantung kepada penyebab, derajat koma dan komplikasi yang terjadi. Dengan 
evaluasi yang hati-hati terhadap kesadaran, pemapasćin, reaksi pupil, gerakan 
mata, fungsi motor dan pemeriksaan elektroensefalografik dapat dibedakan antara 
ensefalopati metabolik dengan kełainan psikiatrik dan kełainan supra/ 
infratentorial. 

Kesadaran 

Sebelum terjadi koma timbul gangguan pada perhatian, kewaspadaan, oricntasi, in- 
gatan, efek dan persepsi lebih dahulu. 
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Pemapasan 

Pemapasan dapat berupa apne, Cheyne-Stokes, hiperventilasi, atau hipoventHasi. 
Hiperventiiasi pada pasień dengan stupor atau koma merupakan tanda bahaya, 
dan mempunyai arti sebagai kompensasi asidosis metabolik atau alkalosis respira- 
torik akibat rangsangan pusat pemapasan. Untuk membedakan antara asidosis me¬ 
tabolik dan alkalosis respiratorik dilakukan pemeriksaan analisis gas darah. 1 ada 
asidosis metabolik pH darah arteri dan bikarbonat serum rendah, sedangkan pada 
alkalosis respiratorik pH darah arteri tinggi, tetapi bikarbonat serum normal atau 
sedikit rendah. Hiperventilasi juga terdapat pada campuran antara asidosis me¬ 
tabolik dan alkalosis respiratorik. 

Hipoventilasi pada pasień yang tidak sadar berarti suahi kompensasi pema¬ 
pasan terhadap alkalosis metabolik atau asidosis respiratorik. Untuk membedakan 
antara alkalosis metabolik dengan asidosis respiratorik dUakukan pemeriksaan 
analisis gas darah. Pada alkalosis metabolik pH darah arteri dan bikarbonat serum 
tinggi, sedangkan pada asidosis respiratorik pH darah arten rendah dan bikarbonat 
serum normal atau tinggi tergantung kepada pengobatan sebelumnya dan adanya 
gagal pemapasan. 

Reaksi Pupil 

Refleks cahaya yang positif pada pupil, depresi pemapasan, ngiditas deserebrasi 
atau flaksiditas menunjukkan adanya gangguan metabolik. 

Gerakan Mata 

Mata dapat bergerak bebas pada koma metabolik ringan, tetapi pada koma me¬ 
tabolik berat mata tetap mengarah ke depan. Apabila mata selalu melirik ke sam- 
ping atau dałam posisi diskonjugaLmenunjukkan adanya kelainan otak struktural. 
Mata yang selalu melirik ke bawah dapat terjadi pada kelainan metabolik atau 
kelainan otak struktural. 

Aktivitas Motor 

Kelainan aktivitas motor ada 2 macam yaitu: 

1. Kelainan yang tidak khas berupa kekuatan, tonus, refleks, kejang fokal maupun 
kejang umum. Kejang biasanya timbul dałam keadaan koma 

2. Kelainan khas berupa tremor, asteriksis dan mioklonus multifokal yang biasa- 
nya terjadi pada waktu pasień dałam keadaan stupor 

Elektroensefalografi (EEG) 

Kelainan EEG pada ensefalopati metabolik berupa perlambatan difus, bulcan 
kelainan fokal. 
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Etlologi 

Penyebab ensefalopati metabolik terdiri atas 4 golongan, yaitu: 

1. Kekurangan oksigen, glukose dan kofaktor 

2. Penyakit sistemik yang menyebabkan gangguan metabolik otak 

3. Kelainan pada otak. 

4. Lain-Iain 

Pada penyakit sistemik dapat terjadi ensefalopati metabolik akibat penyakitnya 
sendiri, keracunan obat yang digunakan, gangguan ion dan asam-basa di sekeliling 
susunan saraf pusat, atau akibat kelainan pengatur suhu. Ensefalopati metabolik 
yang sering terjadi pada anak ialah sebagai akibat gangguan ion dan asam-basa ter¬ 
diri atas gangguan air dan natrium, kalium, kalsium, magnesium, fosfor, asidosis 
dan alkalosis. 

Hipoksia dan Hipoglikemia 

Patofisio logi 

Fungsi serebral memerlukan oksigen dan glukose secukupnya. Pada orang dewasa 
glukose adalah satu-satunya bahan yang dibakar otak, wałaupun dałam hal-hal 
keadaan tertentu seperti kelaparan, zat lain seperti protein dan lemak dapat digu- 
nakan. Pada anak, otak dapat menggunakan zat-zat selain seperti badan-badan ke¬ 
ton, dan kemungkinan juga gliserol dan asam lemak. Glukose masuk ke dałam otak 
melalui aliran darah dan menembus sawar darah otak dengan 2 cara, fasilitas trans- 
portasi dan secara difusi. Peningkatan energi yang dibutuhkan seperti akibat ke¬ 
jang, memerlukan peningkatan kecepatan transportasi glukose melalui sawar darah 
otak. 

Kira-kira 80% glukose yang digunakan otak berasal dari darah yang dioksidasi 
menjadi COj baik melalui siklus Krebs atau setelah dikonversi ke asam amino alfa, 
terutama asam glutamat dan asam aspartaL Untuk reaksi ini diperlukan persediaan 
oksigen tetap (33 ml/100 g jaringan/menit). Hanya kira-kira 10% glukose yang 
diperlukan berasal dari glikolisis ke asam laktat yang dibutuhkan otak orang de¬ 
wasa. Otak bayi baru lahir memerlukan oksigen yang lebih rendah. Hampir semua 
anak yang mengalami hipoglikemia berat menderita kejang umum atau kejang fo- 
kal. Kejang hipoglikemia adalah akibat dari meningkatnya transfort Na+ dan K+ ke 
dałam sel otak yang menimbulkan meningkatnya osmolalitas dan air otak. Bila 
keadaan semakin berat akan terjadi spasme tonik ekstensi dan pernapasan terlihat 
dangkal. Tidak ada hubungan yang tetap antara kadar glukose darah dan beratnya 
gejala-gejala neurologis, tetapi bergantung kadar glukose di dałam otak, kebutuhan 
energi jaringan dan kesanggupan otak melakukan glikolisis anaerobik dan zat-zat 
lain untuk kebutuhan metabolismenya. Jumlah oksigen yang digunakan otak ada¬ 
lah perbedaan konsentrasi oksigen antara arteri dengan vena serebral, dan aliran 
darah otak. 



Bislok Saing dkk. 469 


Manifestasi Neurologis 

Manifestasi neurologis dapat terjadi bila perbedaan konsentrasi oksigen dałam ar- 
teri dan vena screbral berkurang. Keadaan ini terlihat pada penyakit jantung siano- 
tik bawaan. Menu rut Tyier dan Clark, gćfhgguan serebral terlihat bila saturasi oksi¬ 
gen arteri lebih rendah atau sama dengan 60%, walaupun ada perbedaan di antara 
sescorang dałam tingkat kepekaan terhadap kekurangan oksigen. Anoksia serebral 
dapat juga terjadi akibat berkurangnya aliran darah ke serebrum. Kecepatan aliran 
darah serebral bergantung pada dua faktor: Perbedaan tekanan arteri dengan vena 
dan tahanan pembuluh darah kapiler otak terhadap aliran darah. Pada stenosis 
aorta dan pada brcath holding spcll penurunan aliran darah serebral dapat menim- 
bulkan gejala-gejala neurologis terutama sinkop dan kejang. 

Gangguan fungsi neurologis terjadi pada hipoglikemia yang berlanjut. Peneliti 
menerangkan bahwa hipoglikemia menyebabkan transportasi Na+ dan k+ ke da¬ 
łam sel otak vang mengakibatkan osmolalitas dan air otak menjadi meningkat. 


Patologi 

Dasar perubahan patologi pada otak yang mengalami hipoksia telah diterangkan 
oleli Bakay dan Lee. Pada substansia kelabu terjadi pembengkakan sel astrosit aki¬ 
bat kelebihan air selular. Sedangkan pada substansia alba, rongga interselular 
membesar, sebab edema ekstraselular dan perubahan dari dinding kapiler sere¬ 
brum. Daerah yang paling pęka terhadap anoksia adalah lobus oksipitałis dan pa- 
rietalis korteks serebri, hipokampus, nukleus kaudatus, dan sel Purkinje serebelum. 

Pada hipoglikemia, perubahan patologi menyerupai keadaan seperti pada 
hipoksia. Perubahan degenerasi secara mikroskopik terlihat pada neuron dan glia. 
putamen, nukleus kaudatus, dan Iapisan granular serebelum. Hipoglikemia yang 
lama dan tidak diobati, menyebabkan seluruh otak menjadi rusak, kecuali satu 
daerah Iapisan periependimal, yang berdasarkan pengamatan peneliti dikenal 
daerah yang tahan terhadap hipoglikemia. 

Manifestasi Klinis 

Umumnya gambaran klinis semua ensefalopati metabolik hampir sama. Gejala 
yang paling dini adalah gangguan kesadaran. Pada bayi dapat berupa mudah te- 
rangsang, nafsu makan hilang dan kekuatan menurun. Pemapasan yang hiperpnea 
dapat berlanjut ke pemapasan Cheyne-Stokes. Pergerakan bola mata tidak teratur, 
tetapi sewaktu koma menjadi lebih berat, mata tetap di tengah. 

Bila anoksia terjadi secara tiba-tiba, kesadaran hilang dałam beberapa detik. 
Pada penyakit jantung sianotik bawaan, dapat terjadi berupa sinkop sebentar, se- 
ring diikuti teriakan, gerakan dan buang air besar dan paling sering terjadi selama 
tahun kedua kehidupan. Biasanya pada saat serangan, anak menangis kemudian 
menjadi sianotik dan napaś tertahan. Kejang umum dapat menyertai serangan 
sianotik yang lebih berat 
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Manifestasi hipoglikemia yang berłanjut adalah beru pa gangguan fungsi neu¬ 
rologis. Pada tahap permulaan terjadi gangguan fungsi korteks dengan mengantuk 
dan akthntas inteligensinya menjadi lambat Bila hipoglikemia berlama-lama sub- 
korteks dan pusat diensefalon menjadi tidak bekerja. Kemudian yang paling 
terakhir terkena adalah batang otak yang merupakan daerah yang paling tahan ter- 
hadap hipoglikemia. Hampir semua anak mengalami kejang umum atau fokal se- 
lama serangan hipoglikemia yang berat. Bila keadaan semakin berat dapat terjadi 
spasme tonik ekstensi dan pemapasan terlihat menjadi dangkal. 

Manifestasi klinis hipoglikemia simtomatis pada neonatus adalah: tremor, apne, 
sianosis, takipne, kejang dan kesadaran menurun. Gejała-gejala ini dapat kelihatan 
sedini-dininya 1-2 jam setelah lahir, terutama pada bayi dengan berat badan lahir 
rendah. Secara umum gejala ini muncul lebih lambat yaitu 3-24 jam setelah lahir. 
Kira-kira 25% bayi hipoglikemia menunjukkan gejala setelah 24 jam sesudah lahir. 


Pengobatan 

Bila pengobatan terhadap hipoksia segera diberikan, pcnyembuhan cepat terjadi, 
tetapi bila hipoksia atau anoksia berlangsung lebih lama dari 1-2 menit, tanda gang¬ 
guan neurologis bertahan sementara atau menjadi menetap. Gangguan neurologis 
ini berupa penurunan kesadaran dan kekakuan deserebrasi dan dekortikasi. 

Pemberian glukose intravena, reaksinya segera terlihat bagi pasień hipoglikemia 
yang belum sampai mempengaruhi batang otak. Pada anak yang telah mengalami 
gangguan kesadaran lebih lama, atau serangan hipoglikemia yang berulang-ulang, 
kemungkinan untuk sembuh berkurang, dan kira-kira separuh pasień yang hidup 
mengalami retardasi men tal-. Hipoglikemia bersifat sementara, relatif banyak dari 
gojongan bayi berat badan lahir rendah, hipoksia pada waktu lahir, atau bentuk 
stres perinatal lainnya atau pada bayi baru lahir dari ibu pasień diabetes melitus 
atau toksemia. Kejadian hipoglikemia neonatus sulit ditetapkan kerena perbedaan 
kriteria yang digunakan untuk menetapkan hipoglikemia, dan variasi pemberian 
minuman yang dilakukan secara rutin di kamar neonatus. Bila hipoglikemia 
ditetapkan dengan kadar glukose dałam darah 20 mg/di atau kurang, maka ke¬ 
jadian hipoglikemia adalah 5,7% seperti yang ditemukan di bangsal rumah sakit 
Universitas Illionis. Kejadian ini lebih tinggi pada bayi berat badan lahir rendah. 
Tetapi sebagian bayi walaupun kadar glukose dałam darahnya di antara 20 mg/dl 
dan 30 mg/dl sudah terjadi gejała-gejala neurologis, sedangkan yang lain yang ka¬ 
dar glukose jatuh di bawah 20 mg/dl tetap tanpa gejala. 

Prognosis 

Prognosis untuk sembuh relatif baik bagi pasień yang serangan anoksia singkat, 
dan fungsi batang otak masih utuh (yang manifestasinya berupa: reaksi vestibular 
normal, pemapasan normal, gerakan bola mata boneka baik dan reaksi cahaya pu¬ 
pil normal). Koma yang lebih lama, kemungkinan sembuh sempurna kurang. 
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Penelitian Beli dan Hodgson menemukan bahwa pasień yang koma lebih lama dari 
24 jam hanya 17,5% yang dapat pulang dari rumah sakit, dan 70% di antaranya 
mengałami gangguan neurologis yang nyata dan menetap. 

Rekaman EEG dapat dipertimbangl^an untuk membantu ramalan yang nkan ler- 
jadi dari pasień koma akibat ccirdio respiratory arrest. Rekaman EEG yang lebih baik 
pada waktu direkam setelah sadar prognosisnya akan lebih baik. Sedang rekaman 
EEG yang mendatar ddak pemah akan sembuh sempurna. Pada orang yang teng- 
gelam, lamanya koma sangat penting untuk prognosis. Tidak ada di antara pasień 
tanpa kelainan neurologis yang berat bila dałam waktu 15-30 menit masih koma 
setelah diselamatkan, dan 60% di antaranya meninggal. Pada anak akan hidup de- 
ngan baik bila penyelamatan untuk bernapas spontan telah terjadi dałam waktu 5 
menit, yang kebanyakan dałam waktu 2 menit. Monitoring tekanan intrakranial 
pada anak dengan kecelakaan tenggelam, dan mempertahankan tekanan perfusi 
otak dałam batas normal dapat memperbaiki prognosis. Sebagian dari anak yang 
mengałami serangan anoksia yang berat tidak ada gejala neurologis yang menonjol, 
tetapi terjadi kekurangan persepsi visual yang menetap. 

Prognosis bayi yang menderita hipoglikemia yang simtomatik adalah buruk, 
dan paling sedikit 15% di antaranya mempunyai kelainan neurologis yang mene¬ 
tap. Risiko neonatus yang menderita hipoglikemia yang asimtomatik masih kontro- 
versial. Bayi berat lahir rendah dan bayi yang mengałami stres, merupakan 
kelompok yang sering mengałami hipoglikemia, sesuai dengan terdapatnya risiko 
prenatal dan perinatal. Pada neonatus, terutama bayi risiko tinggi, pengaruh hipo¬ 
glikemia ditambah pengaruh hipoksia sering terjadi. Pada situasi demikian metabo- 
lisme otak terganggu. Oleh karena itu hipoglikemia pada neonatus tanpa gejala 
adalah berbahaya. 

Brain Death 

Brain death pertama sekali diterangkan secara klinis oleh Mollerat dan Goulon 
(1959), mengenai suatu keadaan yang mereka sebut conia depasse yaitu keadaan se- 
bagai lanjutan koma. Pada tahun 1969 Ad Hoc Committee of the Haruard Medical 
School membuat kriteria brain death pada orang dewasa. Beberapa penulis mengu- 
śulkan bahwa kriteria brain death pada orang dewasa dapat digunakan pada anak, 
tetapi beberapa penulis lairunya tidak setuju. Walker dan Molinari (1975) mengemu- 
kakan dari hasil penelitian kolaboratif the National Institution of Neurologie Disease 
and Stroke (NINDS) bahwa kriteria brain death pada orang dewasa tidak dapat digu¬ 
nakan terhadap bayi dan anak yang muda, sebab pasień yang lebih muda mem¬ 
punyai ketahanan yang lebih besar tehadap hipoksia. Karena itu peneliti lain mem¬ 
buat kriteria yang lain dan disebut kriteria perubahan. 

Etiologi 

Perlu diketahui apa penyebab terjadinya koma yang tidak dapat lagi kembali. Pen¬ 
ting dibedakan antara ensefalopati toksik dan ensefalopati metabolik. 
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Patofisiologi 

Akhir-akhir ini telah diketahui bahwa dasar dari brain death adalah tidak adanya 
lagi aliran darah serebral, yang menyebabkan gangguan atau kerusakan sel olak. 


Manifestasi Neurologis 

Di negara bagian Califomia, membuat suatu konsensus bahwa seseorang dikatakan 
meninggal, apabila dokter telah menetapkan bahwa fungsi otak seseorang telah 
berhenti seluruhnya dan tidak dapat kembali lagi. Gejala dan tanda krain death ter- 
masuk: tidak ada reaksi terhadap perangsangan dari luar, tidak ada pergerakan 
spontan selama 1 jam pengamatan, tidak ada pemapasan spontan selama 3 menit 
respirator dihentikan dengan PaCO z normal pada saat penghentian respirator, dan 
tidak ada refleks batang otak dan sumsum tulang belakang. 

Diagnosis 

Darke dkk mempertimbangkan pentingnya pegangan yang memberi kebenaran 
brain death secara klinis di Rumah Sakit Anak di Boston, dibuat suatu rangkuman 
sebagai berikut: 

1. Koma dan apne harus bersamaan. Pasień harus menunjukkan kehilangan kesa- 

daran, suara, dan aktivitas yang lengkap 

2. Fungsi batang otak tidak ada lagi, dengan manifestasi: 

a. Pupil dilatasi maksimal dan tidak bereaksi terhadap cahaya serta posisinya 
di tengah 

b. Gerakan mata spontan tidak ada, yang dicetuskan dengan uji okulosefalik 
dan kalori 

c. Gerakan otot-otot bulbar tidak ada, termasuk muka dan orofarings. Tidak 
ada refleks kornea, muntah, batuk, mengisap, dan mencari 

d. Pergerakan pemapasan tidak ada dengan menghentikan respirator 

3. Pasień tidak dałam keadaan hipotermia atau hipotensi 

4. Tonus otot flaksid dan tidak ada gerakan spontan atau yang dicetuskan 

5. Pemeriksaan harus tetap dengan brain death sewaktu pengamatan dan sewaktu 
pemeriksaan laboratorium 


Laboratorium 

Pemeriksaan rekaman elektroensefalografi (EEG) menunjukkan gambaran isoelek- 
trik yang dilakukan di atas 30 menit, dan yang dilakukan dua kali rekaman dengan 
jarak waktu 24 jam serta membuat gain yang maksimal. 

Pemeriksaan brainstem auditory-euoked potetitial (BAEP) untuk brain death masih 
dałam perdebatan. Aliran darah serebral dilihat dengan cerebral radionuclide angio -- 
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graphy (CRAG). Sirkułasi karotis pada dasar otak dan sirkuiasi arteri intrakranial 
yang tidak ada dapat memastikan diagnosis brain death. 


Gangguan Air dan Natrium 

Gangguan air dan natrium terdiri atas hiponatremia dan hipernatTemia. 


Hiponatremia 

Hiponatremia dapat terjadi pada hipovoiemia atau hipervolemia, dan biasanya 
disebabkan oleh: 

1. Kehilangan garam berlebihan melalui: 

a. Traktus gastrointestinał: muntah dan diare 

b. Kulifc cystic fibrosis, heat stress dan luka bakar 

c. Traktus urinarius: Salt losing renal discase dan insufisiensi adrenal 

2. Intake air berlebihan 

a. Orał: gangguan jiwa dan gagal ginjal akut 

b. Parenteral: kesałahan pemberian cairan 

c. Rektal: enema 

3. Gangguan pengeluaran cairan syndrome of inappropńate antidiuretic honnone secre- 

tion (SIADH) 

a. Obat-obatan 

b. Trauma kepala dan operasi otak 

c. Infeksi: ensefalitis, meningitis 

Manifestasl Kllnls 

Penyebab terbanyak pada anak adalah penyakit gastrointestinał berupa gastroen- 
teritis dehidrasi, biasanya disertai asidosis dan kadang-kadang juga disertai penge¬ 
luaran kalium. Manifestasi klinis timbul apabiła kadar natrium darah kurang dari 
125 mEq/L, berupa nausea, muntah, twitching otot, letargi dan penurunan kesadar- 
an. Gejala lebih berat berupa kejang dan koma terjadi apabiła kadar natrium darah 
lebih rendah dari 115 mEq/L. Kadar natrium darah normal 133-143 mEq/L. 

Pada hiponatremia dengan dehidrasi terdapat juga gejala dehidrasi berupa 
mukosa kering, turgor kurang, mata cekung dan kadang-kadang renjatan. Pada de¬ 
hidrasi berat dan renjatan kadang-kadang terjadi trombosis vena otak yang menye- 
babkan gejala hemiparesis dan kejang-kejang. 

Hiponatremia juga dapat terjadi sebagai akibat overhidrasi (hipervolemia) dan 
keadaan ini disebut sebagai water intoxication yang umumnya terjadi sebagai akibat 
intake air yang berlebihan pada pasień dengan gangguan jiwa atau pemberian 
cairan parenteral berlebihan (kesałahan). Gejala yang terjadi tidak khas, tetapi ke¬ 
jang lebih sering terjadi bila dibandingkan dengan keadaan hiponatremia yang 
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disertai dehidrasi. Gejala lain berupa iritabel, sakit kepala, sakit perut, mengantuk 
dan koma. Apabila pengobatan cairan terhadap pasień dehidrasi menghasilkan 
perbaikan, kemu dian disusul teijadinya perburukan dengan kejang dan penunman 
kesadaran harus dipikirkan kemungkinan teijadinya water intoxicaticm. 

Dlagnosls dan Pengobatan 

Untuk menentukan apakah hiponatremia disertai hemokonsentrasi atau hemodilusi 
perlu diperiksa kadar ureum darah dan hematokrit. Pemeriksaan yang lain berat 
badan, elektrolit darah dan analisis gas darah. 

Pengobatan hiponatremia pada dehidrasi ditujukan untuk mengganti cairan 
yang hilang dan cairan rumaŁ Diberikan lam tan isotonik yang terdiri atas campu- 
ran natrium dan glukose. Apabila teijadi renjatan diberikan cairan isotonik secara 
cepat sebanyak 10-20 ml/kgBB intravena selama lebih dari 10-20 menit yang dapat 
diulang sampai tekanan darah normal, dan telah ada produksi urin. 

Pada hiponatremia dengan overhidrasi (water intozication) diberikan larutan 
NaCl 2,5% sebanyak 5-10 ml/kgBB secara intravena, dan pemberian cairan diba- 
tasi. Karena bahaya akan timbulnya gagal janhmg dan perdarahan o tak, maka 
pemberian natrium secukupnya saja sampai kadar natrium darah 120-125 mEq/L. 
Rumus lain cara pemberian natrium hipertonik sebagai berikut mHq Na+=(0,6) (be¬ 
rat badan dałam kg) (125-[Na+]).[Na+]=kadar natrium dałam m£q/L. Natrium 
hipertonik diberikan dałam konsentrasi 3-5%. 

Jenis hiponatremia yang lain adalah pada syndrome of inappropriate antidiurectic 
hormon secretion (SIADH) yang biasanya timbul akibat obat-obatan, trauma kepala, 
operasi kepala dan infeksi susunan sarai pusat Pengobatan ditujukan terhadap 
hiponatremia dan terhadap penyebab primer. Pemberian cairan dibatasi sampai 
terjadi keseimbangeui negatif, sebanyak 50-75% jumlah cairan rumat. Kadang- 
kadang hiponatremia sedemikian beratnya atau teijadinya sangat cepat, sehingga 
memberikan gejala water intozication (kejang dan koma). Pada keadaan demiJkian 
pengobatan harus cepat dengan memberikan larutan garam hipertonik NaCl 1,5% 
sebanyak 300 ml/m 2 permukaan badan (kira-kira 10-15 ml/kgBB) dan furosemid 
1-2 mg/kgBB. 


Hipernatremia 

Hipematremia dapat terjadi bersamaan dengan dehidrasi, hidrasi normal dan 
overhidrasi. 

Hipematremia dengan Dehidrasi 

Keadaan ini biasanya disebabkan oleh diare, anoreksia dan muntah. Faktor lain 
adalah demam, hiperventilasi, pemberian cairan pekat maupun ketidakmampuan 
ginjal untuk memekatkan urin. Disebut hipematremia apabila konsentrasi natrium 
serum melebihi 150 mEq/L. Gejalanya berupa iritabel atau penurunan kesadaran 
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berupa letargi sampai koma dan kejang. Kejang lebih sering terjadi dibandingkan 
dengan keadaan hiponatremia, dan dapat terjadi karena pengobatan yang terłalu 
cepat dapat menyebabkan edema otak dan kematian. Pasca-hipematremia dapat 
terjadi pengerutan otak (shrinknge of the bram), dan kadang-kadang disertai petekie 
dan hematoma subdural pada otak. Ensefalopati pada hipematremia dapat menye¬ 
babkan gejala sisa kira-kira 10% pasień. 

Pengobatan terhadap pasień hipematremia yang disertai dehidrasi harus 
berhati-hati dan tidak boleh terłalu cepat untuk mencegah terjadinya watcr intoxica- 
łion. Untuk mengobati kolaps sirkulasi diberikan albumin 4-5% sebanyak 20 ml/ 
kgBB dałam waktu 30 menit. Bila terjadi anuria diberikan larutan dekstrose 5% da¬ 
łam 0,45% NaCl sebanyak 50 mł/kgBB dałam 4-5 jam. Setelah itu kekurangan 
cairan diganti selama lebih dari 48 jam (dałam 48 jam diberikan cairan rumat 
ditambah kekurangan yang belum terkoreksi). Cairan terdiri atas larutan dekstrose 
5% dan natrium 100-130 mEq/L dałam 2 hari, kemudian tambahkan kalium 40 
mEq/L. Dianggap dehidrasi bila terjadi penurunan berat badan 10% atau lebih. Bila 
selama pengobatan pasień mengaiami perbaikan neurologis kemudian mengalami 
perburukan lagi, harus dipikirkan adanya edema otak. Pemberian cairan harus di- 
hentikan, dan diberikan osmoterapi dengan natrium hipertonik atau manitol. 

Hipematremia dengan Hidrasi Normal 

Keadaan ini disebut juga sebagai hipematremia neurogenik. Pada pasień tidak ada 
dehidrasi, pengeluaran vasopresin normal, dan respons ginjal terhadap vasopresin 
juga normal. Hipematremia neurogenik ada 2 macam, keduanya disebabkan oleh 
kelainan di hipotalamus yang menyebabkan gangguan haus (hipodipsia) atau in- 
sensitivitas osmoreseptor atau keduanya. Keduanya dapat dibedakan dengan me- 
maksa masukan air (forccd water intake). Pada hipodipsia hasilnya baik, osmolalitas 
menjadi baik. Pada dpe kedua tidak ada hasil dan disebut sebagai hipematremia 
esensial. Pengobatan hipematremia esensial dengan klorpropamid. 

Hipematremia dengan Overhidrasi 

Hipematremia jenis ini penyebabnya kebanyakan tidak disengaja atau kecelakan. 
Biasanya karena minum atau infus larutan natrium hipertonik. Pada bayi ini dapat 
terjadi karena pemberian makanan dengan kadar natrium tinggi, bayi yang diberi¬ 
kan natrium bikarbonat karena distres pemapasan atau sebab lain. Apabila hiper- 
natremia terjadi dengan cepat natrium akan menarik air ke dałam vaskular dan hal 
ini dapat menyebabkan perdarahan otak, edema paru atau hipertensi. Pasień telah 
kelebihan air, maka pemberian air untuk menurunkan kadar natrium sering justru 
memperburuk keadaan. Pengobatan ditujukan untuk mengeluarkan kelebihan 
natrium dengan diuretik apabila fungsi ginjal normaL Pada fungsi ginjal yang tidak 
normal atau pada bayi biasanya dilakukan dialisis peritoneal. 
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Kalium 

Kelainan sebagai akibat kelebihan atau kekurangan kalium terutama menyebabkan 
gangguan jantung dan otot skeleL Kelainan pada susunan saraf pusat hanya sekun- 
der sebagai akibat janhmg dan kolaps sirkulasi. Dengan elektrokardiograf! dapat 
ditentukan tingginya kadar kalium ion secara cepat 

Ada hubungan antara gejaia gangguan metabolisme kalsium dan kalium. Hiper- 
kalemia yang mendadak dapat menyebabkan parestesia bibir dan ekstremitas, 
kramp, tanda Chvostek, dan spasme karpopedal yang menyerupai gejaia hipokal- 
semia. Bila hipokalsemia teijadi bersama-sama dengan hipokalemia, tetani tidak 
akan timbul sampai hipokalemia diperbaiki. 


Kalsium 

Gangguan metabolisme kalsium terdiri atas hipokalsemia dan hiperkalsemia. 
Hipokalsemia 

Hipokalsemia dapat teijadi pada semua umur, tetapi yang sering pada neonatus, 
biasanya disebabkan karena minum susu formula (tidak minum air susu ibu), ibu 
menderita hiperparatiroidi yang tidak diketahui, ensefalopati dan agenesis kelenjar 
paratiroid. Hipokalsemia pada bayi dan anak dapat teijadi karena rakitis gizi, obat- 
obatan (fenitoin atau fenobarbital), sindrom malabsorpsi kronik, pada pengobatan 
dehidrasi, hipoparatiroidi, dan pseudohippparatiroidi. Gejaia yang timbul pada 
neonatus berupa hiperiritabel, tetani, dan kejang yang timbul pada hari ke 4-7 pas- 
calahir. Pada ensefalopati kejang timbul dałam 3 hari pertama pascalahir. 

Gejaia hipokalsemia pada anak berupa parestesia dan kekakuan pada ekstremi¬ 
tas, stridor dan tetani karpopedal. Tetani dapat ditimbulkan dengan hiperventilasi 
atau ditekan dengan manset tensimeter (tanda Troussęau), gejaia lain berupa hiper- 
refleksia dan tanda Chvostek positif. Kadang-kadang terdapat gejaia rancu. Hipo¬ 
paratiroidi kronik sering disertai retardasi mental ringan sampai sedang, tetapi re- 
tardasi mental Iebih sering ditemukan pada pseudohipoparatiroidi. Kejang umum 
dapat teijadi setiap waktu dan terjadi pada 50-70%;pasien anak dan dewasa. Kejang 
dapat juga timbul hanya sebelah badan atau fokal. Kejang pada hipokalsemia tidak 
responsif terhadap pengobatan dengan antikonvulsan. Katarak lamelar bilateral 
terdapat pada 30-50% pasień hipopararafeiroidi kronik. Papiledema dan sindrom 
pseudotumor serebri dapat ditemukan walaupun ddak sering. 

Kadar kalsium darah normal 9-11 mg/di. Kadar kalsium kurang dari 7 mg/dl 
biasanya menimbulkan gejaia, apabila albumin serum normal. Sebenamya yang 
penting adalah jumlah kalsium ion yang tidak terikat, sehingga pada pasień dengan 
tetani perlu diperiksa pH, C0 2 dan protein serum. Fosfor serum perlu diperiksa un- 
tuk diagnosis banding. Kadar fosfor rendah terdapat pada rakitis, sedangkan kadar 
fosfor meninggi terdapat pada tetani neonatal dan hipoparatiroidi. 
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Pengobatan hipokalsemia adalah pemberian kalsium glukonat 10% sebanyak 
5-10 ml, sedangkan pada neonatus dengan larutan kalsium glukonat 5% sebanyak 4 
ml/kgBB (200 mg/kgBB) sambil dilakukan pemantauan elektrokardiografik atau 
auskultasi jantung. 

Hiperkalsemia 

Hiperkalsemia jarang ditemukan pada anak, umumnya disebabkan ołeh hiper- 
paratiroidi primer, embolisasi, intoksikasi vitamin D atau idiopatik. Gejala yang ter- 
lihat berupa kelemahan, rasa lelah, sakit perut, nausea, muntah, konstipasi, hipo¬ 
tonia, kelemahan otot, letargi, stupor dan koma. Kejang umum maupun fokal 
jarang teijadi. 

Pengobatan 

Pada dasamya pengobatan terdiri atas pengobatan suportif umum, pengurangan 
masukan kalsium lewat gastrointestinal, menambah pengeluaran kalsium dari 
badan lewat urin atau dialisis, serta menurunkan resorpsi tulang. 

Suportif umum 

Pasień hiperkalsemia umumnya menderita anoreksia, nausea dan muntah, se- 
hingga akan mengalami dehidrasi berat dan oliguria. Dałam keadaan demikian 
diperlukan rehidrasi dengan cairan intravena. Bila disertai hipokalemia harus diko- 
reksi. Kalau ada imobilisasi dilakukan mobilisasi. 

Pengurangan masukan kalsium 

Pengurangan masukan kalsium dilakukan dengan fnengurangi atau menghilang- 
kan diet yang mengandung kalsium dan vitamin D, tetapi hasilnya tidak ada pada 
hiperkalsemia akut. Pemberian kortikosteroid untuk menghalangi absorpsi kalsium 
juga kurang berhasil. 

Pengeluaran kalsium dan dialisis 

Diberikan cairan intravena dengan larutan garam isotonik sesuai dengan toleransi 
pasień, bila tidak ada payah jantung atau gagal ginjal. Apabila tidak berhasil dapat 
diberikan furosemid 1-2 mg/kgBB intravena. Dialisis peritoneal dilakukan bila ter- 
dapat gangguan fungsi ginjal. Untuk mengurangi resorpsi tulang atau menambah 
pembentukan tulang diberikan kortikosteroid, mitramisin, kalsitonin dan fosfaL 

Magnesium 

Kekurangan magnesium biasanya ditemukan pada pasień dengan diare subakut 
dan kronik, teru tama pada pasień yang mendapat cairan parenteral atau kehilang- 
an cairan iambung karena muntah atau disedot Seringkali sukar untuk menen- 
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tukan peran magnesimn sendiri, karena umumnya teijadi bersamaan dengan hipo¬ 
kalsemia dengan gejala yang sama. Pada neonatus hipomagnesemia menyebabkan 
kejang. Gejala lain mirip dengan gejala hipokalsemia berupa meracau, iritabel, pe- 
rubahan keadaan mentał, takikardia, tremor, mioklonus, refleks meninggi, tanda 
Chvostek positif dan kejang fokal atau umum. Diagnosis ditegakkan dengan men- 
gukur kadar magnesimn serum. Kadar normal adalah 1,6-2,1 mEq/L. Beberapa 
pasień dengan kadar 1 mEq/L belrnn menunjukkan gejala. 

Pengobatan dengan magnesium sulfat 50% sebanyak 1-2 ml intramuskular tiap 
6-12 jam atau magnesium sulfat 0,5% dicampur dengan glukose 5% intravena terus- 
menerus. Dapat juga diberikan secara orał Iarutan magnesium sulfat 4% dicampur 
dengan sari jeruk 4-10 g dibagi dałam beberapa dosis tiap hari. Pada neonatus 
diberikan Iarutan magnesium sulfat 50% sebanyak 0,2 ml/kgBB intramuskular. 


Fosfor 

Fosfor merupakan minerał yang sangat penting untuk otak, susunan saraf, fungsi 
sel darah merah, metabolisme karbohidrat, protein dan lemak. Penyebab hipofos- 
fatemia oleh karena hiperalimentasi, sesudah puasa, pengobatan ketoasidosis dia- 
betes, dialisis dan luka bakar berat. 

Gejala yang teijadi berupa kelemahan otot, gagal pernapasan akut, kelainan jan- 
tung, anemia hemolitik, berkurangnya fagositosis, disfungsi trombosit dan perda- 
rahan, kerusakan hati, kejang, tremor dan koma. Gejala tersebut segera membaik 
dengan pemberian fosfor. Kadar fosfor serum normal pada anak adalah 4,0-7,0 
mg/dl dan pada orang deWasa 2,7-4,5 mg/dl. • 

Pengobatan 

Kebutuhan sehari-hari pada bayi dan anak adalah 15-45 mg/kgBB. Pada diabetes 
dengan ketoasidosis dan hipofosfatemia diberikan 20 mEq/L kalium fosfat secara 
intravena. Pada dialisis peritoneal ditambahkan fosfat sebanyak l,5-3,0 mg/dl. 

Pemberian fosfat harus berhati-hati, karena kalau terlalu cepat dapat terjadi 
hiperfosfatemia yang akan menyebabkan hipokalsemia, hipotensi, hiperkalemia, 
dehidrasi dan hipematremia sebagai akibat efek diuretik osmotik fosfat. Biasanya 
pemberian dimulai 5-10 mg/kgBB secara intravena selama lebih dari 6 jam, kemu- 
dian diukur kadar fosfor serum dan pengobatan selanjutnya disesuaikan dengan 
gambaran klinis dan kadar fosfor serum. 

Gangguan Sistem Asam-Basa 

Asidosis dan alkalosis yang menyertai beberapa penyakit dapat menyebabkan ter- 
jadinya koma metabolik. Di antara enam macam gangguan asam-basa (asidosis res- 
piratorik, asidosis metabolik, alkalosis respiratorik dan alkalosis metabolik) hanya 
asidosis respiratorik yang merupakan penyebab langsung terjadinya stupor dan 
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koma. Gejala neurologis biasanya timbul apabila pH cairan serebrospinal tu run di 
bawah 7,25. 

Asidosis metabolik merupakan gangguan yang berbahaya, tetapi jarang menye- 
babkan koma, biasanya hanya delir, rancu, dan sedikit penurunan kesadaran. Ałka- 
losis respiratorik hanya menyebabkafi gejala mengacau dan rancu. Apabila ada 
pasień dengan gangguan asam-basa bukan asidosis respiratorik atau asidosis me¬ 
tabolik berat tetapi berada dałam keadaan stupor atau koma harus dipikirkan 
penyebab lain. 

Homeostatis bekerja baik pada asidosis metabolik, tetapi kurang baik pada alka- 
losis metabolik atau alkalosis respiratorik. Pada asidosis respiratorik homeostasis 
berupa kompensasi pernapasan tidak efektif, sebab biasanya penyebabnya penyakit 
pada sistem pernapasan sehingga pengeluaran C0 2 terganggu. 

Asidosis metabolik biasanya menyebabkan hiperpne, rancu dan tonus otot 
skelet meninggi. Stupor, koma dan kejang timbul pada fasę prcterminal. Asidosis 
metabolik berat berbahaya untuk sistem kardiovaskuIar dan harus dikoreksi den¬ 
gan larutan bikarbonat. Apabila dilakukan koreksi terlalu cepat walapun pH serum 
naik, pH cairan serebrospinal dan cairan ekstraselular otak akan turun, dan akan 
menyebabkan kelainan neurologis sejenak, tetapi tidak berbahaya. 


Ensefalopati Metabolik Campuran 

Sering ditemukan seorang pasień yang secara klinis jelas mengalami ensefalopati 
metabolik, tetapi pada pemeriksaan laboratorium hanya didapatkan kelainan ri- 
ngćin yarig seharusnya belum menyebabkan gangguan otak. Hal ini dapat terjadi 
sebagai akibat gabungan beberapa kelainan yang tidak berat tadi menjadi berat, se- 
hingga terjadilah ensefalopati. Kadang-kadang pemeriksaan laboratorium tidak 
menunjukkan kelainan sama sekali. Dałam hal ini mungkin kelainan biokomia yang 
terjadi telah terkoreksi kembali, walaupun sudah meninggalkan gejala sisa. 


Diagnosis dan Tata Laksana 

Pada dasamya tata laksana permulaan pada semua pasień dengan penurunan ke¬ 
sadaran sama. Biasanya penanganan dini dan penegakan diagnosis dilakukan ber- 
samaan. Walaupun demikian dałam membicarakan kedua hal tersebut akan 
dibicarakan secara terpisah. 

Diagnosis 

Dengan anamnesis yang baik, pemeriksaan fisis, laboratorium, elektroensefalo- 
grafik dan penritraan dapat dibedakan apakah penurunan kesadaran disebabkan 
oleh proses supratentorial, subtentoriał atau ensefalopati metabolik. Pada ensefa¬ 
lopati metabolik gejalanya biasanya berupa penurunan kesadaran mendahului ge¬ 
jala motor, kelainan motor biasanya simetris, reaksi pupil biasanya ada, terdapat 
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asteriksis, mioklonus, tremor dan kejang, gangguan keseimbangan asam-basa de- 
ngan hipo atau hiperventilasi. Gejala lain tergantung kepada peńyebabnya. 

Pada pemeriksaan laboratorium didapatkan kelainan yang merupakan penye- 
bab ensefalopati, misalnya gangguan keseimbangan asam-basa, gangguan air dan 
elektrolit. Bahan yang diperiksa darah, urine dan cairan serebrospinal. Kalau perlu 
dilakukan pemeriksaan elektrokardiografi (EKG). Pada pemeriksaan EEG didapat¬ 
kan kelainan beru pa perlambatan difus. Pada pemeriksaan pencitraan tidak dida¬ 
patkan kelainan yang khas, kadang-kadang hanya didapatkan adanya edema otak. 

Tata Laksana 

Tata laksana dasar pada semua pasień dengan kesadaran menurun perlu segera di¬ 
lakukan walaupun diagnosisnya belum diketahui. Tata laksana tersebut terdiri atas 
oksigenisasi, mempertahankan sirkulasi, pemberian glukose, menurunkan tekanan 
intrakranial yang meninggi, menghentikan kejang, mengobati infeksi, memperbaiki 
keseimbangan asam-basa dan elektrolit, mengatur suhu tubuh, kalau perlu pembe¬ 
rian tiamin, kalau diduga karena intoksikasi diberikan antidotum, mengontroł agi- 
tasi, dan melindungi mata. 

Oksigenisasi 

Otak memerlukan oksigen terus-menerus, dan oksigen darah tergantung kepada 
pernapnsan yang efisien,..oleh karena itu perhatikan jalan napaś dan paru. Ber- 
sihkan jalan napaś, kalau perlu berikan oksigen. Kadang-kadang diperlukan pe- 
masangan tabung endotrakeal atau trakeostomi dengan perawatan intensif. 

Sirkulasi 

Sirkulasi harus dipertahankan agar oksigen untuk otak cukup adekuat dengan jalan 
mengontroł tekanan dan nadi. Kalau pasień mengalami renjatan harus diobati den¬ 
gan segera, dan dicari sebabnya. 

Pemberian glukose 

Otak tidak hanya tergantung kepada oksigen dan aliran darah saja, tetapi memerlu¬ 
kan juga glukose untuk homeostasis. Untuk menentukan adanya hipoglikemia me¬ 
merlukan waktu, oleh. karena itu untuk mencegah kerusakan otak lebih lanjut 
akibat hipoglikemia lebih baik diberikan larutan glukose pada pasień yang tidak 
sadar, setelah diambil darah untuk pemeriksaan laboratorium. 

Menurunkan tekanan intrakranial 

Tekanan intrakranial yang meninggi dapat diturunkan dengan hiperventilasi atau 
dengan pemberian manitol 20% sebanyak 0,25-1,5 g/kgBB intravena perlahan- 
lahan atau gliserol 0,5-2 g/kgBB secara orał atau deksametason dosis awal 1 
mg/kgBB selanjutnya 0,25-0,5 mg/kgBB/hari. 
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Menghentikan kejang 

Kejang yang berulang atau berlangsung lama akan menyebabkan kerusakan o tak, 
oleh karena itu harus dihentikan dengan diazepam dan fenitoin atau fenobarbital 
seperti pemberantasan kejang pada umumnya. 

Mengobati infeksi 

Beberapa macam infeksi dapat menyebabkan terjadinya ensefalopati metabolik, 
oleh karena itu diobati infeksinya dengan antibiotik yang sesuai. Kalau ada indika- 
sinya lakukan kultur darah dan pungsi lumbal. 

Memperbaiki keseimbangan asam-basa dan elektrolit 

Periksa analisis gas darah (asam-basa) dan elektrolit darah, dan kalau ada kelainan 
dikoreksi. 

Pengaturan suhu badan 

Pada pasień ensefalopati metabolik kadang-kadang disertai hipertermia atau hipo- 
temia. Pada hipertermia akan menyebabkan metabolisme otak meningkat dan 
kalau tinggi sekali dapat merusak otak, maka suhu perlu diturunkan; kalau suhu 
badan terlalu rendah perlu dinaikkan. Pemberian thiamin dilakukan kalau ensefa¬ 
lopati diduga karena kekurangan thiamin, dan diberikan antidotum kalau diduga 
karena intoksikasi. 

Mengontroł agitasi 

Pada pasień ensefalopati kadang-kadang mengaJami agitasi. Pada pasień dengan 
ensefalopati metabolik dengan agitasi yang berlebihan dapat diberikan penenang 
misalnya diazepam dosis rendah. 

Melindungi mata 

Pada pasień dengan koma matanya dapat setengah terbuka atau terbuka penuh, 
dan dałam 4-6 jam dapat terjadi erosi komea, kemudian teijadi keratitis dan 
ulserasi, oleh karena itu untuk mencegahnya pada matanya perlu diberi salep mata 
dan ditutup, tiap 12 jam diganti sampai pasień sadar. Pengobatan spesifik disesuai- 
kan dengan penyebab dan penyakit utamanya. 


Ringkasan 

Ensefalopati metabolik iaiah ensefalopati yang disebabkan oleh gangguan metabo¬ 
lisme otak secara langsung maupun tidak langsung. Gejala klinisnya biasanya be- 
rupa penurunan kesadaran yang mendahului gejala motor. Kelainan motor 
biasanya simetris, reaksi pupil biasanya ada, terdapat asteriksis, mioklonus, tremor 
dan kejang, gangguan keseimbangan asam-basa dengan hipo atau hiperventilasi. 
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Etiologinya terdiri dari 4 golongan, yaitu: 1. kekurangan oksigen, glukose dan 
kofaktor; 2. penyakit sistemik yang menyebabkan gangguan metabolisme otak; 3. 
kelainan pada otak; 4. Iain-lain. Pada anak yang sering disebabkan oleh karena 
gangguan ion dan asam-basa pada penyakit sistemik. 

Diagnosis ditegakkan dengan anamnesis, pemeriksaan fisis, pemeriksaan darah, 
urin, cairan serebrospinal, EKG, EEG dan pencitraan. Tata Iaksana terdiri atas oksi- 
genisasi, pertahankan sirkulasi, pemberian glukose, menurunkan tekanan intrakra- 
nial yang meninggi, menghentikan kejang, mengatasi infeksi, memperbaiki keseim- 
bangan asam-basa dan elektrolit, atur suhu tubuh, kalau ada indikasi berikan tia- 
min atau antidotum, mengontrol agitasi, dan melindungi mata. 


Komplikasi Neurologis Penyakit Paru 

Beberapa tahun yang Ialu, masalah neurologis akibat penyakit paru pada anak 
ku rang diperhatikan. Dengan kemajuan dan perbaikan tata Iaksana penyakit paru 
akut maupun kronik, yang berarti memperpanjang hidup, maka manifestasi neu¬ 
rologis penyakit paru semakin dikenal. Penyakit degeneratif susunan saraf pusat 
yang progresif, telah diamati pada perawatan intensif neonatus, terdapat pada bayi. 
prematur dengan penyakit paru yang berat dan kronik yang menggunakan ventila- 
tor. Pada satu penelitian dikemukakan bahwa dari 15 bayi, 14 bayi di antaranya 
yang mengalami kegagalan jantung kanan dan hipertensi pulmonal, diikuti dengan 
gangguan fungsi susunan saraf pusat yang progresif. Terdapat dua pola, yang per¬ 
ta ma adalah gangguan serebral dengan hipotonia dan keterbelakangan perkemban- 
gan disertai dengan gangguan EEG, malah ada yang sampai meninggal. Yang 
kedua adalah gangguan neurologis dari batang otak yang menyebabkan apne den¬ 
gan atau tidak dengan bradikardia, dan meninggal tiba-tiba atau apne yang tak da- 
pat diatasi. 

Teofilin sering digunakan untuk mengobati apne, dan pada anak yang lebih be- 
sar untuk mengobati asma dan keadaan lain dari paru. Penyulit neurologis pengo- 
batan teofilin adalah terjadinya kejang, yang dapat terjadi pada semua umur. 
Kejang ini terjadi bila kadar teofilin dałam darah meningkat di atas 21,5 mg/L. Ke¬ 
jang bisa fokal dan bisa umum. Bila kejang fokal, harus dipertimbangkan adanya 
kerusakan serebral yang fokal. Kejang yang ditimbulkan teofilin sukar diatasi den¬ 
gan obat antikonvulsan, tetapi lebih berhasil dengan fenobarbital. Kejang lebih baik 
dicegah dengan memonitor kadar teofilin serum dengan hati-hati. Pernah di- 
laporkan kelumpuhan pada beberapa 'anak setelah sembuh dari serangan asma 
akut. Tidak ditemukan virus pada biakan dari pasień tersebut dan lagi pula pasień 
tersebut telah dapat vaksinasi terhadap poliomielitis. Terlihat adanya gangguan, 
teru tama pada sel anterior sumsum tulang belakang. Biasanya kelumpuhan ber- 
jalan cepat mengenai satu anggota gerak, dan menyebabkan kelumpuhan yang me- 
netap. Tidak ada saraf sensoris yang terkena. Pada pemeriksaan cairan serebro¬ 
spinal terdapat pleiositosis mononuklear, dan kadar protein sedikit meninggi. Pada 
beberapa anak terdapat kekurangan zat kekebalan. 
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Gambaran komplikasi neurologis penyakit paru yang kronik (misalnya fibrosis 
kistik), akibat hipoksia dengan retensio karbon dioksida dan-depresi repiratorik. Se- 
lanjutnya terjadi penurunan kesadaran yang semakin berat, yang mempermudah 
infeksi alat pemapasan dan selanjutnya^akan mempercepat terjadinya koma. Kira- 
kira 14% pasień menunjukkan papiledema, sebagai akibat peninggian tekanan in- 
trakranial. Peninggian tekanan intrakranial adalah akibat retensi karbon dioksida, 
yang menjadikan vasodilatasi pembuluh darah otak. Jarang terjadi kejang. Pada 
perjałanan ensefalopati terjadi asteriksi dan mioklonus multifokal. Asteriksi adalah 
gerakan menepuk-nepuk dari telapak tangan pada pergelangan tangan {liver flap), 
yang dengan mudah dicetuskan bila lengan direntangkan dan tangan dorsifleksi. 

Komplikasi Neurologis Penyakit Gastrointestinal dan Hati 

Ada hubungan yang erat antara sistem gastrointestinal dan sistem neurologis da¬ 
łam hal mengenai anatomi dan patofisiologi. Pada suatu keadaan tertentu terdapat 
gangguan utama pada gastrointestinal dan pada nuerologis sebagai sekunder. Di 
lain pihak terjadi sebaliknya. Berbagai-bagai kelainan hepatobilier dapat menye- 
babkan gangguan neurologis. Penyakit hati yang berlanjut mengakibatkan gang¬ 
guan fungsi sistem neurologis yang berat. Keadaan ini terjadi karena kegagalan 
fungsi hati dan/atau gangguan sirkulasi hati. Kebanyakan di antaranya mengenai 
susunan saraf pusat, tetapi sekali-sekali dapat terjadi mielopati dan polineuropati 
perifer sebagai komplikasi insufisiensi hati. 


Ensefalopati Hepatik 

Ensefalopati hepatik atau koma hepatik, sering menjadi problem pada pasień den¬ 
gan kegagalan hati. Keadaan ini dikaitkan sebagai sindrom neuro-psikiatrik, yang 
ditandai dengan perubahan kesadaran dan kelainan neurologis pada pasień yang 
menderita penyakit hati yang berlanjut. Ini dapat sebagai komplikasi penyakit hati 
akut maupun kronik, dan dapat terjadi dengan atau tanpa dengan hubungan porto- 
sistemik. Dapat juga terjadi pada anak dengan enzimopati ureo-cycle kongenital 
atau pada pasień dengan operasi hubungan porto-sistemik yang tidak ada penyakit 
parenhim hati. 

Patogenesis 

Walaupun penelitian telah banyak dilakukan terhadap patogenesis ensefalopati he¬ 
patik, namun belum ada kepastian yang definitif. Yang telah disepakati adalah 
kelainan metabolisme. Kemungkinan juga akibat kegagalan hati untuk menying- 
kirkan zat toksik tertentu yang sampai diotak melalui porto-sistemik. Ada juga ke¬ 
mungkinan peningkatan permiabilitas sawar darah otak. Dapat juga terjadi 
gangguan metabolisme oleh karena pengaruh zat toksik bersama-sama. Umumnya 
gangguan metabolik dapat mengubah fungsi dinding neuron, kebutuhan energi 
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serebrum, atau keseimbangan neurotransmiter. Banyak faktor yang dianggap seba- 
gai mekanisme patogenesis yang potensial. Amonia sebagai zat toksik pallng sering 
berperan, tetapi mekanisme terkenanya otak tidak diketahui. Sekali-sekali pasień 
dengan ensefalopati hepatik, kadar amonia darah normal. Sebaliknya peninggian 
konsentrasi amonia tidak menyebabkan komplikasi. Paling menarik dari ensefalo¬ 
pati hepatik adalah gangguan neurotransmiter dan metabolismenya. Perubahan 
metabolisme neurotransmiter pada ensefalopati hepatik adalah peningkatan 
gamma-aminobutyric add (GABA), yaitu inhibitor saraf pusat yang paling kuat Pe¬ 
ningkatan GABA ini terjadi oleh karena peningkatan masuknya GABA yang 
berasal dari usus ke dałam aliran darah, dan ini mudah masuk ke dałam otak 
karena gangguan sawar darah otak. 

Diazepam-binding inhibitor (DBI), menjadi meningkat dałam cairan serebrospinal 
pasień ensefalopati hepatik. Neuropeptida ini adalah modulator reseptor GABA 
dan dapat berpartisipasi dałam modulasi fungsi serebral pada ensefalopati hepatik. 
Kadar asam amino abnormai pada pasień ensefalopati hepatik. Kadar asam aro- 
matik dan asam amino straight-chain (terutama glutamin, metionin, tirosin, dan 
fenilalanin) meningkat, sedangkan asam amino branched-chain (leusin, valin, isole- 
usin) menurun. Zat lain yang mempengaruhi aktivitas neurotransmiter meninggi 
pada ensefalopati hepatik dan dapat memegang peranan pada patogenesisnya ada¬ 
lah Octopamin dan B-phenylethanoiamin, dijumpai meninggi dałam darah pasień 
dengan ensefalopati hepatik,.dapat berperan seperti neurotransmiter palsu, meng- 
gantikan dopamin dan norefinefrin. Peninggian kadar asam lemak bebas rantai 
pendek dałam plasma (terutama asam butirat, valerat, dan kaproat) dapat menye¬ 
babkan penekanan aktivitas sistem retikular otak tengah. Kadar zat P dałam darah 
meningkat pada ensefalopati hepatik dan deteriorasi pasień ensefalopati hepatik 
yang nyata. Zat P dianggap penting pada patogenesis gangguan kardiovaskular 
ensefalopati hepatik. 

Penurunan kadar uridin dan sistidin dapat terlihat pada pasień ensefalopati he¬ 
patik, juga berperan sebagai suatu patogenetik. Gangguan metabołik tertentu dapat 
menimbulkan ensefalopati hepatik, tetapi tidak dapat diperhitungkan sebagai pato¬ 
genesisnya yang bermakna, termasuk ketidak seimbangan elektrolit (terutama 
hipokalemia). Gangguan keseimbangan asam-basa (alkałosis respiratorik) yang tak 
dapat dikompensasi, dan perubahan pada metabolisme karbohidrat (hipoglikemia, 
peninggian konsentrasi a-teto acids, laktase, pyruvat dan sitrat). Peranan zat toksik, 
harusłah masuk ke dałam otak dan menimbulkan gejała-gejala, pada kegagalan 
hepar menyebabkan kerusakan sawar darah otak. 

Neuropatologi 

Pada kebanyakan pasień sukar menunjukkan perubahan morfologi otak. Yang pal¬ 
ing sering dijumpai adalah peningkatan astrosit besar (Alzheimer tipe II) tapi tidak 
khas. Pada pasień dengan deteriorasi sistem saraf yang berlanjut, terdapat daerah 
nekrosis pseudoluminar, rongga-rongga kecil, hiłangnya sel saraf serebelum dan 
ganglia basalis, dan inklusi glikogen berwarna dałam astrosit besar. Telah dilapor- 
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kan pada beberapa anak adanya mielinolisis pontine sen trał. Pada pemeriksaan 
autopsi dijumpai edema serebral 38% dari 92 kasus. Pada kegagalan hati yang ful- 
minan, terutama yang sering dijumpai adalah edema serebral dan hemiasi. 

Manifestasi Klinis 

Gambaran klinisnya kompleks. Fungsi semua bagian sistem saraf menjadi abnor- 
mal termasuk korteks (perubahan mental, dementia, kejang, refleks primitif mun- 
cul, gangguan (upper motor neuron), serebelum (tremor, ataksia), ganglia basalis 
(kaku, asteriksi, koreotetosis), sumsum tulang belakang (mielopati, paresis spastik), 
sindrom Guillain-Barre, dan neuropati perifer. Abnormalitas dapat dibagi dua 
yaitu a. kelainan mental, dimulai dengan kebingungan dan perubahan kelakuan/ 
perorangan dan memuncak dengan koma yang dałam. b. gangguan tonus otot dan 
gerakan umum, termasuk spasme, kaku, tremor dan koreoatetosis. Gerakan yang 
khas adalah asteriksi, yaitu tremor menepuk-nepuk yang mudah dimunculkan de¬ 
ngan meregangkan lengan, pergelangan tangan hiperekstensi, dan jari tangan di- 
regangkan. Berdasarkan perubahan mental dan kelakuan/tabiat, ensefalopati he- 
patik dibagi atas 4 fasę. 

Fasę ensefalopati hepatik secara klinis dan laboratorium: 

Fasę I 

• Fungsi inteligensi menurun, EEG abnonnał (ringan-sedang) 

• Perubahan kesadaran, kadar amonia darah meningkat 

• Perubahan kelakuan/tabiat, kadar asam amino meningkat 

Fasę II ... 

• Asteriksi, EEG abnormal (sedang-berat) 

• Agitasi, mengantuk 

• Amonia meningkat 

• Kebingungan, kelakuan abnormal 

• Asam amino meningkat 

• Mercaptine sering meningkat 

Fasę HI 

• Kebingungan berat, tidur, EEG abnormal berat 

• Koma, tetapi ada reaksi terhadap rasa sakit. 

• Tidak ada lagi asteriksis 

Fasę IV 

• Koma, tidak bereaksi terhadap rasa sakit 

• Sikap deserebrasi-dekortikasi 

Beberapa perubahan metabolisme teijadi sewaktu ensefalopati hepatik yang 
penting pada neurologis. Biasanya pasień hiponatremia, tapi sekali-sekali terjadi 
hipematremia, yang menjadi tanda peningkatan mortalitas. Tanda klinis neurologis 
dan laboratorium yang dijumpai pada ensefalopati hepatik yang sedang berlang- 
sung adalah: hipo/hipematremia, ałkalosis metabolik/respiratorik, hiperventilasi. 
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nistagmus, mata deviasi vertikal, hemiparesis, kejang, demensia, mielopati, perge- 
rakan abnormal, sindrom Guillain-Barre dan neuropati perifer. 

Bila terjadi asteriksi perlu dipertimbangkan diagnosis banding penyakit Wilson, 
kegagalan hati, uremia, hipokalemia, polisitemia, insufisiensi paru, kegagalan jan- 
tung, keracunan (sedativa, fenitoin), hematoma subdural, perdarahan subaraknoid. 

Hiperventilasi terjadi pada semua koma yang dałam, menyebabkan alkalosis 
respiratorik-. Sekali-sekali terjadi alkalosis metabolik. Tanda neurologis lain ensefa- 
lopati hepatik antara lain nistagmus lateral, mata deviasi vertikal, dan tanda neu¬ 
rologis lokal (seperti hemiparesis). Kejang fokal dan umum dilaporkan terjadi pada 
10-30%. Perjalanan ensefalopati hepatik ditandai dengan keletihan dan kelemahan. 
Sindrom klinis mungkin berupa ensefalopati kronik progresif, selang-seling atau 
menetap, tetapi jarang degenerasi hepatoserebral kronik progresif, sehubungan 
dengan hubungan porto-sistemik. Pasień dengan hubungan portocaval dapat ha- 
nya mengenai sumsum tulang belakang, yang menyebabkan mielopati progresif, 
ditandai oleh gangguan berjalan dan mengenai kantung air seni. 

Laboratorium 

Pada pemeriksaan neuropsikologi, terdapat sedikit perubahan fungsi mental, 
walaupun belum nampak tanda penyakit hati. Ensefalopati laten atau subklinis 
mungkin dapat ditunjukkan sewaktu pasień sedang mengendarai atau mengope- 
rasikan mesin berat. Ada beberapa uji psikometrik yang dianjurkan untuk mengeta- 
hui perubahan permulaan ini. Kelainan EEG jelas menunjukkan ensefalopati he¬ 
patik. EEG menunjukkan ritme alfa ląmbat yang progresif diselingi aktivitas teta 
yang difus. Dengan kesadaran yang semakin menurun terlihat frekuensi delta yang 
lebih lambat. 

Pada tingkat koma yang lebih dałam lagi terlihat gelombang trifasik, sebagai 
pola tersendiri untuk koma hepatik. Sekali-sekali gelombang trifasik dapat terlihat 
sebelum ensefalopati benar terjadi, oleh karena itu perlu dipikirkan diagnosis band¬ 
ing. Cairan serebrospinal biasanya jernih dan tidak ada dijumpai sel. Tekanan 
cairan mungkin meningkat pada kasus dengan edema serebri. Abnormalitas berba- 
gai metaboiisme, mungkin dijumpai pada cairan serebro- spir.al, seperti konsentrasi 
protein meningkat, amonia dan glutamin ałfa-ketoglutamat, suatu deaminiasi me¬ 
tabolik glutamin meningkat dałam cairan serebrospinal pasień koma hepatik, tetapi 
tidak terdapat pada penyakit hati tanpa ensefalopati. 

Pemeriksaan evoke-potensial visual telah diusulkan sebagai cara mengukur 
tingkat ensefalopati. Aliran darah otak regional, yang diukur dengan computed to- 
mography single-photon-cmission, menunjukkan peningkatan pengambilan radioaktif 
di bagian kiri dan kanan belakang ganglia basalis dan iobus oksipitalis kanan, ber- 
samaan dengan pengambilan di daerah cingułale anterior kanan. Tingkat gangguan 
kognitif telah ditunjukkan dengan langsung sehubungan dengan fungsi basal gang¬ 
lia dan korteks limbikyang abnormal. 
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Pengobatan 

Pada pengobatan, sesuatu faktor yang memperberat harus dikenal dan diobati. Ka- 
dar amonia darah harus diturunkan dengan: a. membatasi makanan yang mengan- 
dung protein, b. memberikan campuran protein spesial, c. memberikan neomisin 
dan/atau laktułosa, secara orał atau secara enema. Makanan harus juga cukup 
kalori. Pemeriksaan harus dilakukan untuk meyakinkan keseimbangan cairan dan 
mengoreksi keseimbangan asam-basa dan glukose, elektrolit, dan abnormalitas 
pembekuan. Peninggian tekanan intrakranial harus dikurangi dengan hiperventi- 
iasi dan pemberian manitol. Steroid tidak disepakati pada ensefalopati hepatik. 

Pengobatan tertentu dilaksanakan atas anggapan peranan neurotransmiter 
palsu pada patogenesis ensefalopati hepatik. L-Dopa, 50 mg/kgBB dibagi dałam 
beberapa dosis seharinya atau 5 gram pada dosis tunggal, diberikan secara orał, se¬ 
cara rektal, atau secara intravena, pemah dilaporkan menguntungkan. Tetapi studi 
kontrol terbaru menyimpulkan bahwa L-Dopa tidak efektif dałam pengobatan 
ensefalopati sirosis. Bromokriptin, suatu agonist dopamin, dengan dosis 15 mg/ 
kgBB, tidak efektif, tetapi penelitian lain mendapatkan perbaikan dengan memberi¬ 
kan medikasi ini. 

Infus asam amino esensiał dianggap efisien dałam melaksanakan nutrisi yang 
cukup, dan ensefalopati diperbaiki, kemungkinan melalui perbaikan metabolisme 
neurotransmiter. Tetapi pada studi multisenter bahwa pengobatan dengan infus 
asam amino rantai bercabang tidak ada perbaikan fungsi serebrum atau mortalitas 
pasień ensefalopati hepatik. Fłumazenil, suatu antagonis benzodiazepin juga ber- 
guna dałam pengobatan ensefalopati hepatik. Pemberiannya memperbaiki koma 
hepatikum dan perbaikan pada rekam- an EEG. Kenyataan dengan memberikan 
obat ini maka dapat mengizinkan protein normal dałam makanannya. Terakhir, 
plasmaferesis dapat memperbaiki fungsi susunan saraf pusat sementara. 

Próg n osis 

Kebanyakan pasień dengan gagal hati akut yang sembuh, ensefalopatinya baik 
tanpa gejala sisa neurologis, sebab pada kebanyakan pasień tidak ada lesi struktur 
di dałam otak. Tetapi biła koma tingkat IV prognosisnya buruk. Diperkirakan 
bahwa 36% pasień dengan sirosis meninggal dałam koma hepatikum. Beberapa 
faktor yang memperberat ensefalopati pada pasień dengan gagal hati adalah maka¬ 
nan tinggi protein, perdarahan sałuran pencemaan atas, gagal ginjal yang terus 
menerus, infeksi, muntah, diare atau konstipasi, parasentesis abdomen, dan obat- 
obatan tertentu seperti diuretik, sedativa, penenang, dan analgetik. Pada kasus 
yang jarang dengan degenerasi hepatoserebral, prognosisnya buruk. 

Vitamin E 

Vitamin E adalah suatu vitamin yang łarut dałam lemak. Bentuk yang paling pen- 
ting adalah alfa-tokoferol yang bebas alkohol. Ini adalah satu faktor anti oksidan 
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yang efektif dan mempunyai peranan penting dałam mempertahankan keberadaan 
dan ketetapan selaput biologis. Hipotesis yang dianut untuk fungsi ini adalah radi- 
kal bebas yang berasal dari tubuh bereaksi dengan asam polyunsaturałed. Pecahan 
bagian tubuh mfembuat kerusakan pada sel. Vitamin E bereaksi dengan radikal be¬ 
bas yang menghambat rantai kejadian tersebuL Fungsi biokimia mitokondria dan 
aktivitas sitokrom C-oksidase menjadi normal pada pasień yang cukup vitamin E. 


Neuropatologi 

Abnormaiitas miopatik sehubungan dengan kekurangan vitamin E telah dikenal se- 
jak 1985. Tetapi perubahan neuropatologi dan gangguan neuromuskular yang me- 
luas, menjadi perhatian baru sejak dekade yang lalu. Perubahan neuropatologi 
yang diamati pada orang yang kekurangan vitamin E, serupa dengan pada tikus- 
tikus yang secara percobaan kekurangan vitamin E dan pada kera. Gambaran khas 
adalah deposisi hipopigmentasi dałam sel saraf dan otot-otot kerangka, hilangnya 
akson besar saraf, degenerasi sumsum tulang bełakang dengan degenerasi akson 
yang nyata dari kolumna posterior (terutama pada fasiculus cuneatus). Kemudian 
spheroid pada beberapa serabut saraf yang lain, distrofi akson pada saraf-saraf da¬ 
łam otot,-dengan degenerasi photoreseptor dengan perubahan pigment epitelium 
dałam retina. 


Kekurangan 

Kekurangan vitamin E dijumpai pada keadaan insufsiensi garam empedu, gang¬ 
guan absorpsi Iemak, dan pada bayi prematur. Keadaan khusus termasuk penyakit 
hati kolestatik, sistik fibrosis, abetalipoproteinemia, penyakit celiac, sindrom short- 
bowel, atau gangguan tersendiri absorpsi vitamin E. Sindrom neurologi utama yang 
khas pada kekurangan vitamin E adalah degenerasi spinoserebral secara lambat- 
laun dan progresif. Biasanya dimulai dengan arefleksia, diikuti oleh ataksia, hi¬ 
langnya perasaan vibrasi dan posisi, dan gangguan gaił. Sering disertai neuropati 
perifer dan oftalmopłegia eksternal. Juga terjadi tapi jarang retinopari pigmentosa, 
reaksi ekstensor płantar, nistagmus, ptosis, dan disartria. Dari 21 kasus kekurangan 
vitamin E karena malabsorpsi Iemak dijumpai frekuensi manifestasi neurologis 75% 
arefleksia, ataksia serebelar, dan kehiłangan perasaan posisi, 50-70% kehiłangan 
perasaan vibrasi dan perabaan, oftalmopłegia atau keiemahan otot, 20-30% retino- 
pati pigmentosa atau reaksi ekstensor plantaris, 15% nistagmus, ptosis, dan disar- 
tria. Beberapa kasus dilaporkan menunjukkan gejala penglihatan, termasuk buta, 
lapangan pandang mengecil, dan kehiłangan ketajaman penglihatan dengan elek- 
troretinogram mendatar. Baru-baru ini pasień yang kekurangan vitamin E juga 
memperlihatkan tanda ekstrapiramidal dengan manifestasi bradikinesia dan bersi- 
kap distonik. Miopati nekrosis pada percobaan juga dapat diterangkan seperti pada 
pasień dengan kekurangan vitamin E. Untuk menjadi penyakit neuromuskular 
diperlukan waktu bertahun-tahun kekurangan vitamin E dan dapat bermanifestasi 
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pada usia dewasa 20 tahun setelah terjadinya kekurangan vitanin E. Timbulnya 
hiporefleksia dapat terjadi sebelum umur 2 tahun, walaupun gejala neurologis yang 
menonjol jarang dilihat sebelum 5 tahun. Perubahan neuropatologi mungkin ter- 
bukti pada biopsi saraf suralis sejak 2 tghun pertama kehidupan. Kekurangan vit E 
sering disertai neuropati perifer dengan gejala hiporefleksia, parestesia, dan ataksia 
sensoris. Pada beberapa pasień kekurangan vitamin E yang nyata dijumpai pada 
saraf suralis dan jaringan lemak. Pada beberapa pasień kadar vitamin E yang ren- 
dah ini pada saraf mendahului degenerasi histołogis. Pada penełitian vitamin E 
juga dapat mencegah edema vasogenik otak. 

Peran vitamin E dałam pencegahan perdarahan intraventrikular pada bayi pre- 
matur bełum jelas. Beberapa peneliti menyatakan risiko perdarahan intraventriku- 
lar meningkat pada bayi prematur yang diobati dengan vitamin E, peneliti lain 
menyatakan tidak ada pengaruh apa-apa. Nampaknya kadar vitamin E 3,5 mg/dl 
dałam pląs ma tidak memberikan pengaruh. 

Beberapa peneliti melaporkan, bahwa pemberian vitamin E intramuskular se- 
lama beberapa hari pertama kehidupan bayi dengan berat badan lahir sangat ren- 
dah, berpengaruh terhadap pencegahan perdarahan intravenLrikuIar. Biasanya 
perdarahan intraventrikular terjadi pada 96 jam kehidupan pertama. Oleh karena 
itu vitamin E yang diberikan per orał tidak berkhasiat mencegah perdarahan intra- 
ventxikular. Tetapi metabolisme vitamin E yang sebenamya pada neonatus belum 
diketahui. Baru-baru ini satu penelitan prospektif doublc-mos\xd placebo-controlled 
mengenai khasiat vitamin E terhadap kejadian dan beratnya perdarahan intraven- 
trikular pada bayi dengan berat badan lahir sangat rendah telah diterbitkan. 
Peneliti menemukan pengurangan frekuensi perdarahan intraventrikular yang ber- 
makna. Tetapi sampelnya reladf sedikit, sehingga masih memerlukan keterangan 
lebih lanjut 

Diharapkan hubungan antara kadar vitamin E yang rendah dałam plasma dan- 
gan atrofi otot spinalis tetapi hubungan ini tidak sesuai dan penełitian lebih lanjut 
menunjukkan bahwa kekurangan vitamin E pada manusia dan binatang, sel komu 
anterior tetap baik. Terdapat gangguan hantaran sentrai somatosensory evoked poten- 
tial (SEP) pada pasień dengan kekurangan vitamin E. Tambahan lagi ditemukan 
gangguan reaksi auditory dan zńsual evoked pada beberapa pasień yang kekurangan 
vitamin E. Juga ditemukan denervasi, penurunan antar saraf sensori dan motor, 
dan abnormalitas refleks H dan gelombang F pada elektromiografi dan kecepatan 
antar saraf. Penem u an ini meyakinkan terkenanya jalan saraf sensori sentrai dan 
perifer pada pasień dengan kekurangan vitamin E. 


Pangobatan 

Pemberian vitamin E pada pasień dengan kekurangan vitamin E, dapat mencegah 
terjadinya komplikasi neurologis. Bila kekurangan vitamin E dikoreksi sebelum 
usia 3 tahun, abnormalitas neurologis dapat dicegah. Dosis yang dianjurkan 100 
mg/kgBB/hari secara orał. Pada pasień dengan kekurangan vitamin E oleh karena 



kekurangan garam empedu pada usus halus yang tddak dapat mengabsorpsi vita¬ 
rnin E, vitarnin E hams diberikan secara parenteral. 


Toksisitas 

Kadar vitamin E yang tinggi diduga bersifat toksik, tetapi belum ada Iaporan me- 
ngenai neurotoksisitas ini atau kemungkinan terjadi perdarahan intraventrikular 
pada bayi prematur. Namun demikian belum jelas apakah karena cara pemberian, 
konsentrasi plasma, atau formulasi maka terjadi toksisitas vitamin E. 


Komplikasi Neurologis Penyakit Ginjal 

Bila kerusakan jaringan ginjal telah terjadi, yang menyebabkan berkurangnya ne- 
fron yang berfungsi, maka nefron yang tinggal harus mengambil alih beban dan 
bekerja lebih berat untuk mempertahankan homeostatis cairan tubuh. 


Ensefalopati Uremika 

Akibat uremia terhadap susunan saraf adalah serupa dengan ensefalopati me- 
tabolik. Bila terjadi uremia, terdapat berbagai gangguan metabolik dan toksik yang 
secara bersama-sama menyebabkan gangguan fungsi susunan saraf pusat. 

Neuropatologi 

Neuropatologi u tama ensefalopati uremika terdiri dari degenerasi neuron difus, 
proliferasi glia, nekrosis pusat sensori balang otak, formasio retikular, dan korteks 
serebri. Lagi pub 60% kasus mengalami nekrosis lapisan granular korteks serebe- 
lum. Edema otak bukanlah gambaran ensefalopati uremika. Hilangnya neuron le¬ 
bih berat pada kasus yang gagal ginjalnya lebih lama dan dianggap menjadi 
penyebab atrofi otak, yang terlihat pada pemeriksaan CT-scan kepala pada be- 
berapa pasień dengan gagal ginjal kronik. 

Patofisiologi 

Gangguan bermacam-maćam metabolik dan toksik terjadi pada keadaan uremia, 
termasuk gangguan homeostatis, ion hidrogen, air, elektrolit, cabium, tracę element , 
gangguan pengaturan osmolalitas, peningkatan konsentrasi ureum, kreatinin, urat, 
asam organik dan inorganik. Walaupun terjadi asidosb sbtemik, pH intraselular 
otak dan pH cairan serebrospinal tetap normal, juga tidak terjadi perubahan pada 
kadar air dan elektrolit otak. Pemakaian energi serebral berku rang, artinya aktivitas 
beberapa enzim otak berkurang. Permeabilitas pleksus koroid meningkat, menye¬ 
babkan ureum yang toksik dałam sirkulasi masuk ke dałam susunan saraf pusat. 
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Beberapa zat yang potensial toksik pada uremia, yang paling penting adalah 
produksi akhir protein. Tidak mungkin mengevaluasi peranan yang tepat dari pe- 
numpukan senyawa ini pada pasień dengan gagal ginjai kronik. Hormon paratiroid 
|uga dianggap sebagai suatu neurotoksis pada uremia, dan kadarnya bervariasi se- 
suai dengan tingkat gagal ginjalnya. P^Sa pasień ensefalopati yang tidak didialisis, 
temyata konsentrasi aluminium dałam otak tinggi, akibat pengobatan aluminium 
hidroksida. Walaupun neurofisiologis dan neurokimia terlihat bermacam-macam, 
namun patogenesis ensefalopati uremika belum jelas diketahui. Umumnya hubung- 
an antara kejadian dan beratnya tanda gangguan neurologis dengan kadar zat 
kimia dałam darah tidak sesuai. Harus dipahami bahwa gangguan neurologis 
akibat gagal ginjai kronik dapat terjadi selain disebabkan oleh uremia. Juga ter- 
masuk penyakit pembuluh darah, anemia, kekurangan makanan, keracunan obat, 
reaksi depresi, model pengobatan fasę terakhir gagal ginjai kronik yaitu dialisis dan 
trans- plantasi, dapat juga menimbulkan komplikasi neurologis. 

Manifesłasi Klinis ■ 

Manifestasi klinis ensefalopati uremika adalah menurunnya kesadaran dan kogni- 
tif, gangguan gerakan, kelumpuhan saraf otak, perubahan tonus otot, gangguan 
serebelum dan kejang. 

Tanda permulaan ensefalopati tidak khas, lebih jelas bila uremia muncul dangan 
akut, atau bila terjadi komplikasi seperti hipertensi. Dengan berlanjutnya gagal gin- 
jal, gangguan fungsi neural semakin memburuk dan menetap. Bila tidak diobati da¬ 
pat menjadi koma dan meninggal. Gejala permulaan tidak khas termasuk kelelah- 
an, mengantuk, mudah terangsang, gangguan tidur dan nafsu makan berkurang. 
Sakit kepala merupakan keluhan yang paling sering, biasanya sakit kepala ringan 
sampai sedang, sifatnya samar, dan sulit menentukan lokasinya. 

Penurunan kesadaran dengan perubahan intelegensi dan kewaspadaan ter- 
hadap sekitar adalah petunjuk yang paling dini dan paling sesuai untuk ensefalo- 
pati metabolik. Ilusi dan salah tanggap dapat berlanjut menjadi psikosis dengan 
halusinasi, yang dapat menyerupai penyakit psikiatrik. Sering terjadi gangguan 
fungsi korteks dari berbagai tingkat berupa konsentrasi kurang, perhatian kurang, 
dan kurang ingatan. Anak dengan gagal ginjai kronik, terutama mendapat gang¬ 
guan kognitif. Gagal ginjai yang terjadi lebih dini menyebabkan penurunan poten¬ 
sial kognitif lebih nyata dan menetap. Gagal ginjai yang muncul lebih lambat dan 
fasę akhir lebih pendek, gangguan kapasitas kognitif lebih sedikit. Gangguan kog¬ 
nitif lebih berat pada pasień yang dilakukan hemodialisis daripada yang diobati 
konservatif atau setelah transplantasi ginjai. Tidak ada perbaikan setelah dialisis. 
Beberapa peneliti telah menemukan hubungan yang bermakna antara kadar ureum 
dan kreatinin darah dan fungsi neuropsikologis seperti perhatian, ingatan, dan ke- 
cepatan visuomotor dan koordinasi. Yang lain menemukan tidak ada hubungan 
tersebuL Berbagai bentuk gangguan gerakan terjadi pada ensefalopati uremika se¬ 
perti asteriksis, mioklonus, tremor dan tetani. Asteriksis (walaupun tidak khas) 
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adalah tanda gangguan gerak pada ensefalopati meta bo lik, termasuk ensefalopati 
uremika. Mioklonus terutama mengenai muka dan bagian proksimał anggota 
gerak, sering terjadi pada uremia yang berlanjuŁ Tetani tidak sering terdapat pada 
uremia. Ini terjadi pada pasień uremia dengan asidosis yang meningkatkan konsen- 
trasi kalsium terionisasi. Tremor terlihat pada ensefalopati uremika dini, tetapi ko- 
rea dan balismus jarang dilihat. 

Anak dengan gagal ginjal dapat menderita gangguan fungsi saraf otak seperti 
penglihatan hilang sementara (amaurosis uremika), hemianopsia homonim, nis- 
tagmus, kelumpuhan saraf abdusens, sempoyongan dan tuli. Adanya abnormalitas 
saraf otak pada pasień dengan gagal ginjal kronik menunjukkan adanya penyakit 
struktural susunan saraf pusat dan tidak hanya manifestasi gagal ginjal kronik saja. 
Tonus otot pada uremia biasanya meningkaŁ Monoparesis dan hemiparesis dapat 
terjadi pada ensefalopati uremika. Gangguan fungsi serebelar pada ensefalopati 
uremika berupa ataksia, tremor dan disartria. Kejang terjadi pada 1/3 dengan gagal 
ginjal kronik dan biasanya menifestasinya lebih lambat Tipe kejang bermacam- 
macam, paling sering kejang umum tonik-klonik, tapi juga kejang parsial. 

Iritasi selaput otak dan pleiositosis sering dijumpai pada pasień dengan gagal 
ginjal kronik. Ensefalopati kronik progresif seperti demensia dialisis dapat terjadi 
walaupun pasień tidak didialisis, namun sangat jarang. Berbeda dengan tipe ense¬ 
falopati uremika biasa, bentuk ini tidak dapat kembali dengan memperbaiki 
biokimia keadaan uremia. Ini mungkin sehubungan dengan keracunan aluminium 
yang diberikan per orał berupa aluminium hidroksida. 

Laboratorium 

Elektroensefalografi sering menunjukkan aktivitas dasar yang lambat, terdiri dari 
gelombang teta dan delta yang berlebihan menurut usianya, tetapi pola ini tidak 
spesifik, keadaan ini terlihat pada setiap ensefalopati. Ada hubungan antara tingkat 
kelambatan EEG dan beratnya gagal ginjal, tingkat kesadaran pasień, dan tingkat 
gangguan perilaku pada uji psikometrik. Sebaliknya tidak ada hubungan yang jelas 
antara abnormalitas EEG dan kandungan toksik darah. Sekali-sekali letupan gelom¬ 
bang tajam, yang paling nyata di daerah fronto-parietal. 

Pemeriksaan CT-scan sangat membantu untuk melihat komplikasi gagal ginjal 
kronik pada susunan saraf pusat, seperti perdarahan intrakranial, edema atau in- 
fark. Atrofi otak banyak terlihat pada anak dengan gagal ginjal kronik. Penemuan 
ini tidak berhubungan dengan usia, lama atau tipe penyakit ginjal, tingkat kadar 
ureum, pengobatan dengan steroid, tingkat hiperparatiroidi, makan aluminium, 
malnutrisi atau hipertensi. Faktor yang dianggap mempunyai hubungan adalah di¬ 
alisis. Hampir 60%-80% pasień pada hemodialisis kronik menunjukkan atrofi otak, 
bentuk yang terbanyak adalah atrofi korteks, tetapi kadang-kadang terlihat bentuk 
vetrikulomegali. Atrofi otak kemungkinan disebabkan banyak keadaan. Penyebab 
yang nyata masih tidak jelas. Atrofi otak dapat terlihat pada pemeriksaan CT-scćw 
pasień dengan gagal ginjal kronik dałam kurun waktu tahun pertama. 
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Abnormalitas euoked-potential telah ditunjukkan pada gagal ginjal khronik..Masa 
latensi visual (VEP) dan somalosensory euoked potential (SEP) meningkat dan ampli¬ 
tudo menurun pada uremia. Tidak jelas apakah SEP yang abnormal menunjukkan 
gangguan fungsi saraf perifer dan.perubahan pada lintas somatosensori sentral. 
Walaupun tidak ada korelasi antara kffndungan zat toksik dałam darah pada ure- 
mia dan latensi evoked potensial, rupanya benar ada hubungan antara beratnya ga¬ 
gal ginjal dan peningkatan latensi. Transplantasi ginjal nampaknya dapat 
mengembalikan VEP ke normal. Brainstem auditory evoked respons (BAER) tidak be- 
rubah pada ensefalopati metabolik atau toksik termasuk ensefalopati uremika, 
tetapi ada penelitian Iain yang menemukan abnormal betul dari reaksi latensi dan 
waktu transmisi sentral. Dijumpai latensi interpeak dari I-II dan IU-IV yang dirubah 
oleh dialisis. Peningkatan menetap pada latensi interpeak gelombang IH-V yang da¬ 
pat dikembalikan dengan dialisis tetapi interpeak gelombang II-III tidak dipenga- 
ruhi. Beberapa peneliti telah menemukan abnormalitas BAER pada anak dengan 
gagal ginjal kronik, pada kebanyakan pasień yang mengalami dialisis, dan semua 
pasień dengan terbukti ensefalopati. Anak mengalami komplikasi susunan saraf 
pusat yang meningkat Diperkirakan perubahan BAER dini dapat digunakan seba- 
gai satu petunjuk gangguan fungsi susunan saraf pusat yang lama. Dari 16 pasień 
56% di antaranya terdapat abnormalitas bersama dari VEP, BAER dan SEP. 


Komplikasi Dialisis 
Slndrom Disekuilibrium Dialisis 

Banyak komplikasi neurologis dapat terjadi selama atau sesudah hemodialisis atau 
dialisis peritoneal. Frekuensi terjadinya komplikasi diperkirakan 8% tidak termasuk 
sakit kepala sebagai gejala tersendiri, yang terlihat pada berbagai tingkatan berat¬ 
nya penyakit, kira-kira 70%. Sindrom disekuilibrium dialisis (SDD) biasanya terli¬ 
hat pada akhir atau segera sesudah dialisis, tetapi sekali-sekali terlihat 8-24 jam 
setelah dialisis. SDD jauh lebih sering terjadi pada hemodialisis dari pada dengan 
CAPD ( continuous ambulatory peritoneal dyalisis) dan lebih sering pada anak dari 
pada orang dewasa. Manifestasi neurologis yang labih berat terutama kejang, terli¬ 
hat bila perubahan homeostasis, elektrolit dan cairan terjadi dengan cepat, khusus 
selama pengobatan permulaan. Tanda dan gejala neurologis dihasilkan oleh ga- 
bungan peninggian tekanan intrakranial, ensefalopati toksik, dan psikologis, ter¬ 
masuk campuran keadaan sakit kepala, mau muntah, muntah, spasme otot, fasiku- 
lasi, asteriksis, mudah terangsang, kebingungan, halusinasi, delirium, gangguan 
kesadaran, kejang, edema papil dan koma. Banyak mekanisme patofisiologis yang 
dikemukakan untuk menerangkan SDD, di antaranya edema serebral oleh karena 
reuerse urea effect, hiponatremia dan penumpukan idiogenic osmoles dałam o tak se¬ 
lama hemodialisis cepat, membawa masuk air ke dałam otak dan otak menjadi 
edema. Idiogenic osmoles dikatakan pembuat utama asam organik intraselular. Ke- 
mungkinan lain SDD merupakan ensefalopati yang disebabkan oleh keracunan air, 
akibat perubahan yang tiba-tiba dałam pengaturan osmotik otak. 
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Demensia Dialłsis atau Sin drom Ensefalopati Diallsls 

Sindrom ensefalopati dialisis (SED) adalah ensefalopati kronik progresif yang terli- 
hat pada pasień diaiisis. Sindrom ini dapat terjadi pada gagal ginjal kronik walau- 
pun tanpa dialisis, tetapi berbeda dengan ensefalopati uremika, gejala dan tanda 
neurologis tidak berubah dengan perbaikan biokimia keadaan uremia. Prevalens 
SED pada 65 pusat dialisis di Eropa selama tahun 1976 sampai 1977 adalah 600 per 
100.000 pasień dialisis, tetapi ada hubungannya dengan geografi tertentu. SED di- 
tandai dengan gangguan organisasi mental berat, apraksia bicara, disartria, gang- 
guan bahasa, muka mengerut, asteriksis, mioklonus, kejang, perubahan kelakuan, 
dan fluktuasi tonus otot. Anggapan terjadi gangguan fungsi korteks dan subkorteks 
difus daerah lobus frontalis, parietalis dan lobus temporalis. Manifestasi klinis SED 
anak adalah tremor dan ataksia berlanjut ke mioklonus, kejang, hilangnya kesang- 
gupan motor dan inteligensi, dan gangguan fungsi bulbar. Anak laki-laki lebih se- 
ring daripada anak perempuan. 

Perjalanan yang progresif SED tidak dipengaruhi oleh transplantasi ginjal, peng- 
obatan kejang yang berhasil, atau waktu dialisis yang bertambah. Biasanya dengan 
cepat menjadi stupor yang berat dan meninggal dałam waktu 1-15 bulan. 

Rekaman EEG pada SED serupa dengan yang terlihat pada gangguan metabolik 
Iain. Terutama terdiri dari aktivitas gelombang lambat teta dan delta voltase tinggi, 
monomorfik periodik dan bilateral. Aktivitas gelombang alfa cepat menghilang 
tanpa lepasnya muatan listrik fokal. Pola ini akan berlanjut dan menetap sepanjang 
malam selama hemodialisis. Pemberian diazepam intravena dapat menghalangi ab- 
normalitas EEG dan memperbaiki gambaran klinis pada beberapa pasień. Peneliti 
menemukan hasilnya lebih baik dengan klonazepam. Dengan pemeriksaan sister- 
nografi dapat diketahui abnormalitas dinamika sirkulasi cairan serebrospinal dan 
absorpsinya. Pada pemeriksaan rutin cairan serebrospinal tidak ada kelainan. 

CT-scan otak mungkin normal atau atrofi sedang. Perubahan kepadatan serebral 
dapat dilihat dari CT-scan selama pengobatan dialisis yang selang-seiing. Tampak 
kepadatan otak menurun secara bermakna selama dan setelah hemodialisis, diduga 
otak dimasuki air setelah dialisis. Ini tidak terlihat pada pasień dengan CAPD. Hal 
ini dianggap sebagai dasar terjadinya atrofi otak pada pasień dengan dialisis. 

Banyak pertimbangan tentang etiologi terjadinya SED, namun tidak ada yang 
memuaskan. Sekarang banyak yang mempertimbangkan bahwa keracunan alumi¬ 
nium sebagai faktor penting pada patogenesis SED. Diet, obat-obatan dan air dia¬ 
lisis telah dianggap sebagai sumber aluminium dengan berbagai cara yang mening- 
gikan aluminium dałam otak yang menimbulkan perubahan kelakuan. Terdapat 
hubungan yang bermakna antara kadar aluminium pada cairan keperluan dialisis 
dengan terjadinya SED. Peninggian aluminium diłemukan dałam darah, dałam 
otot, dan dałam otak terutama pada substansia kelabu. Pada tikus telah ditunjuk- 
kan meningkatnya permeabilitas aluminium pada sawar darah otak, yang dapat 
menyebabkan demensia. Pengurangan pemakaian aluminium akan menurunkan 
kejadian SED, tetapi pada penelitian ditemukan bahwa keracunan aluminium 
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sendiri tidak dapat menerangkan sepenuhnya SED. Lagi pula mekanisme biokimia 
intoksikasi aluminium pada manusia belum diketahui dengan baik. Pengurangan 
kadar aluminium di alis is berkhasiat merubah perjalanan sindrom SED. Pemakaian 
cairan dengan konsentrasi aluminium kurang dari 20 u/L dapat mencegah terjadi- 
nya epidemi SED. Challange aluminium mungkin efektif pada beberapa kasus. 
Tetapi ada laporan SED bahkan terjadi setelah aluminium yang meningkat diko- 
reksi dengan deionisasi. 


Ensefalopati Wernicke 

Ensefalopati Wernicke adalah suatu komplikasi dialisis yang jarang terjadi. Gam- 
baran klasiknya terdiri dari triad oftalmoplegia bilateral, ataksia dan kebingungan. 
Pada pasień yang sakit berat tanda ini dapat berubah atau dimodifikasi, dan diag- 
nosis harus dipertimbangkan pada semua kasus dialisis bila terjadi sindrom neu- 
rologis yang tak dapat diterangkan. Ensefalopati Wernicke disebabkan oleh karena 
kekurangan tiamin. Umumhya hemodialisis tidak memindahkan tiamin dari tubuh 
lebih dari jumlah yang hilang normal dałam 24 jam dari pengeluaran air kencing. 
Tetapi pasień yang tidak makan sama sekali, muntah berulang-ulang, infeksi dapat 
menyebabkan kekurangan tiamin. 

Perdarahan Intrakranial 

Perdarahan intrakranial, termasuk intraserebral, subaraknoid, dan teru tama hema- 
toma subdural (HSD), adalah komplikasi hemodialisis yang sering dihadapi. Secara 
kłińis tanda peninggian tekanan intrakranial (seperti: sakit kepala, gangguan ke- 
sadaran, dan papiledema), disertai dengan tanda neurologis fokal dan iritasi men- 
ingeal, harus menjadi perhatian untuk kemungkinan perdarahan intrakranial. 
Namun tanda neurologis sering tidak membantu, apabila pasień mempunyai gang¬ 
guan susunan saraf pusat yang bilateraL Kalau ada sangkaan perdarahan intrakra¬ 
nial perlu melakukan pemeriksaan neurodiagnostik yang tepat teru tama CT-scan 
otak. Ada beberapa faktor yang dapat meningkatkan kejadian perdarahan intrakra¬ 
nial pada pasień yang melakukan hemodialisis yaitu heparinisasi sistemik, agregasi 
trombosit yang jelek pada penyakit ginjal yang berat, hipertensi, trauma kepala, ce- 
patnya perpindahan air dałam kantungan dam infeksi. 


Komplikasi Laln 

Beberapa penulis menerangkan mielinolisis sentrał terjadi sehubungan dengan 
ensefalopati Wernicke. Ada laporan yang bertentangan mengenai apakah hemo¬ 
dialisis menstabilkan, memperbaiki atau memperburuk ensefalopati uremika, dan 
apakah terdapat perbedaan hemodialisis dangan CAPD mengenai ensefalopati ure¬ 
mika. Terdapat berbagai tingkat problem psikologis pada pasień dialisis berupa de- 
presi, penurunan kepribadian, frustrasi, dan ketakutan. 
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Transplantasi Ginjal 

Perkembangan pslkomotor 

Gangguan susunan saraf pusat dan perkembangan yang terlambat telah pemah di- 
laporkan sebagai gejala sisa gagal ginjal kronik pada anak yang masih muda dan 
bayL Transplantasi ginjal yang berhasil pada anak dengan gagal ginjal kronik se- 
ring dihubungkan dengan perbaikan inteligensi yang bermakna dan fungsi psiko- 
motor, sesuai dengan pertumbuhan Ungkaran kepala. 

Tumor Otak 

Kejadian kanker meningkat pada penerima transplantasi. Risiko. limfoma setelah 
transplantasi kira-kira 35 kali lebih besar daripada yang normaL Kebanyakan di 
antara kanker adalah sarkoma sel retikulum. Limfoma imunoblastik sel B adalah 
35-40 kali lebih sering pada pasień yang mendapat transplantasi daripada populasi 
umum. Separuh atau lebih dari mereka mengenai otak, sedangkan pada penduduk 
yang tidak mendapat transplantasi kurang dari 25% limfoma mengenai susunan 
saraf pusat. Tumor otak terjadi 5-46 bulan setelah transplantasi, limfoma otak ter- 
jadi lebih dini dari limfoma dan karsinoma sistemik. Pasień belasan tahun biasanya 
telah mempunyai gejala-gejala dałam beberapa bulan setelah transplantasi, sedang¬ 
kan pasień yang lebih tua komplikasi ini belum terjadi sampai beberapa tahun. 

Manifestasi klinis berupa peninggian tekanan intrakranial dan tanda neurologis 
fokal. Sekali-sekali tumor otak dapat memmjukkan tanda gangguan fungsi otak 
yang difus, gangguan fungsi saraf otak multipel, dan stupor, tetapi kejang jarańg 
terjadi. Tidak ada hubungan antara umur dan kelamin donor dengan resipien, 
ataupun dasar penyakit atau ginjal yang diterima. Beberapa hipotesis telah diaju- 
kan, bahwa risiko limfoma otak meningkat akibat rangsangan antigenik yang berta- 
han pada sistem kekebalan tuan rumah oleh homograf, kerusakan Iangsung oleh 
bahan imunosupresif, penekanan mekanisme imunologis untuk sel neopląs tik, pro- 
liferasi virus onkogenik, teru tama virus Ebstein-Barr, dan abnormalitas kromosom 
yang dicetuskan oleh imunosupresif. Virus Ebstein-Barr berhubungan dengan lim¬ 
foma susunan saraf pusat telah dilaporkan pada seorang anak berumur 8 bulan 
setelah transplantasi ginjal. 

Diagnosis dini limfoma susunan saraf pusat penting, sebab tumor ini pęka betul 
terhadap penyinaran dan bereaksi terhadap pengobatan dengan asiklovir selama 
tetap poliklonal dan berisi virus penyebabnya. Prosedur diagnostik termasuk CT- 
scan otak dan pemeriksaan histologis. 

Infeksi Susunan SarafPusat 

Infeksi mempunyai peranan terhadap morbiditas dan mortaiitas semua umur 
pasień yang dengan transplantasi ginjal. Infeksi susunan saraf pusat sering terjadi 
selama bulan kedua setelah transplantasi. Keterangan mengenai meningkatnya 
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kejadian infeksi setelah transplantasi ginjał karena Ieukopenia, pemberian steroid 
dan imunosupresif. Tambahan lagi penekanan sistem imun oleh karena kegagalan 
ginjał yang lama dan dialisis serta intoleransi karbohidrat. 

Infeksi intrakraniai mungkin meningitis, ensefalitis, ataUs.abses ótak. Infeksi ja- 
mur bisa menyebabkan abses otak, biasanya penyebaran dari paru. Jamur yang ser- 
ing membuat infeksi adalah Aspergillus. Urutan selanjutnya adalah infeksi Candida 
albicans, Nocardia, dan Histoplasma. Listeria monocytogenes adalah penyebab in¬ 
feksi susunan saraf pusat yang sering dijumpai, teru tama dałam benhik meningitis 
akut ToxopIasmosis cenderung menimbulkan gabungan meningitis dan infeksi 
parenkim. Cytomegalouirus, herpes simpleks, dan virus Ebslcin-Barr, jarang tetapi 
penting menyebabkan ensefalitis virus. Infeksi mikobakterium atipis, Cryplococcus, 
Pseudomonas, Escherichia coli, dan Słaphylococcus aurcus juga terlihat pada pasień 
yang ditransplantasi. 

Dugaan infeksi susunan saraf pusat, penting pada semua pasień yang ditrans¬ 
plantasi. Bila terdapat gejala neurologis yang tak dapat diterangkan, harus dibuat 
CT-scan otak dan pungsi lumbal. Suatu pendekatan pengobatan yang agresif ter- 
masuk antibiotik yang sesuai dan menurunkan obat-obat imunosupresif lebih baik. 

Sindrom Hemolitik Uremik 

Sindrom hemolitik uremik (SHU) adalah akibat yang paling umum pada gagal gin¬ 
jał akut pada bayi dan anak. Manifestasi klinis termasuk gastro-enteritis, anemia, 
mikroangiopati hemolitik secara tiba-tiba dan trombositopenia, gagal ginjał akut, 
dan terkenanya susunan saraf pusat. Kebanyakan kasus SHU mempunyai problem 
klinis yang menonjol adalah gagal ginjał. Sistem terpenting di luar ginjał yang ter- 
kena adalah susunan saraf pusat Angka mengenai kejadian terkenanya saraf pada 
keadaan ini berkisar antara 0%-50%. 

Manifestasi neurologis SHU termasuk kejang, hemiparesis, dan koma, sebagai 
akibat trombus mikrovaskular intraserebral dan infark, atau faktor sekunder seperh 
hiponatremia, azotemia dan edema otak. Pemeriksaan CT-scan dapat menunjukkan 
infark bersifat perdarahan atau tanpa perdarahan. Bila banyak daerah yang terkena 
maka prognosisnya buruk. Tetapi penelitian baru-baru ini melaporkan penyembu- 
han yang baik, bila koma dan infark otak diobati pada permułaan. Pandangan ter¬ 
kenanya saraf pada SHU adalah terjadinya gangguan mikrovaskular serebral, baik 
secara langsung maupun sekunder pada perubahan metabolisme, hipertensi, dan 
penyumbatan pembuluh darah serebraL Tetapi pada pemeriksaan patologi anatomi 
otak pasień yang meninggal dengan SHU tidak ada perubahan khusus. 

Komplikasi Neurologis Penyakit Jantung 

Anatomi dan Fisiologi Pengaturan Neurologis Jantung 

Sistem kardiovaskular diatur oleh satu pusat vasomotor yang terletak di medula. 
Pengaruh pusat yang lebih tinggi, bersamaan dengan informasi dari berbagai 
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aferen berpusat pada sentra ini, dan neuron pusat ini memproses berbagai input 
dan kemudian mengirimkan tanda ke sel preganglionik. Konsep pusat vasomotor 
dapat dipelajari pada dasar anatomi dan fisiologi. Rupanya pengaturan fungsi kar- 
diovaskuIar masih banyak lagi dipengaruhi sistem interkoneksi yang kompleks. Be- 
berapa pusat pada korteks melaksanakan integrasi melalui berbagai pusat subkor- 
tikal, medula dan sumsum tulang belakang. Termasuk saraf simpatetik dan 
parasimpatetik, baroreseptor dan kemoreseptor dałam interaksi refleks yang kom¬ 
pleks. Anatomi dan fisiologi jaringan secara detail belum ditetapkan. 

Hipotalamus memegang peranan penting pada pengaturan kardiovascu!ar. 
Daerah hipotalamus yang mengawasi reaksi kardiovascular, terutama daerah yang 
berhubungan dengan kelakuan emosi. Serabut aferen dan eferen yang tersebar luas 
diatur hipotalamus. 

Walaupun sinoatrial (SA) node, atrioventricular (AV) node dan bundle His mem- 
punyai kesanggupan menimbułkan kontraksi jantung spontan, sistem saraf auto- 
nomik berperanan penting merubah pengaturan kecepatan denyut jantung. Persa- 
rafan parasimpatetik jantung berasał dari medula dan berjalan sepanjang nervus 
vagus kiri dan kanan. Saraf simpatetik ke jantung dan ke pembuluh darah koroner 
berasal dari ketiga ganglia saraf simpatetik leher dan ganglion saraf simpatetik 
toraks pertama. Pleksus kardia dan koronaria dibentuk cabang-cabang kedua kom- 
ponen sistem saraf autonomik. Sebagai tambahan ke bulbar dan sumsum tulang, 
ada juga pengaruh suprapontin yang bergabung mengatur sistem saraf autonomik. 
Kedua serabut saraf simpatetik dan parasimpatetik mempengaruhi SA node, AV 
node, miokardium atrium dan ventrikel. Perangsangan simpatetik jantung diantari 
dengain pengeluaran neurohormon norepinephrine. Impuls parasimpatetik jantung 
diantarkan oleh asetilkolin. Pengaturan kecepatan denyut jantung dan tekanan da¬ 
rah bayi baru lahir diatur oleh saraf autonom, tetapi sampai berapa pengaruhnya 
terhadap kontraksi jantung pada tingkat perkembangan belum dapat dipastikan. 

Hipotensi dan renjatan memacu penyesuaian sirkulasi akut untuk memperta- 
hankan perfusi organ-organ vital sampai penyebab renjatan diobati. Sistem saraf 
autonom berperan penting, walaupun tidak tersendiri. Reseptor inhibisi yang me- 
nekan pekeijaan simpatoadrenal dan reseptor eksitasi yang merangsang sistem 
simpatoadrenaJ. Pada hipotensi dan renjatan terjadi penurunan aktivitas baroseptor 
arterial, menyebabkan meningkatnya rangsangan simpatetik. Sebaliknya ini menye- 
babkan vasokonstriksi kecuali untuk arteri jantung dan serebral, yang perlu men- 
galirkan darah ke organ-organ vital. Perangsangan saraf simpatetik juga menyebab¬ 
kan takikardia dan kontraksi jantung, dengan ini curahan jantung dikembalikan. 
Hubungan klinis kardio-neurologik yang paling penting adałah embolisme otak 
yang berasal dari jantung, menyebabkan serangan iskemik sementara (TIA), atau 
infark otak. Satu di antara enam strok iskemik adalah oleh karena embolisme kar- 
diogenik. Berbagai lesi pada jantung dapat menimbułkan embolisme susunan saraf 
pusat. 
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Penyakit Jantung Bawaan 

Kira-kira 25% pasień dengan penyakit jantung bawaan (PJB) yang tidak diobati 
atau dengan pengobatan paliadf mengaiami kompłikasi neurologis. Emboli bia- 
sanya berhubungan dengan foramen cwale persisten, tetapi juga teijadi dengan de- 
fek septum atrium dan fistula arterio-^ena pulmonal, atau sesuatu kelainan yang 
menyebabkan pirau kanan ke kiri. 

Pada penyakit jantung bawaan sianotik gejala yang paling sering adalah serang- 
an kehilangan kesadaran oleh karena serangan hipoksia, terlihat pada 10-20% 
kasus. Serangan paling sering terjadi pada golongar usia 6 bulan sampai dengan 3 
tahun, dan dapat dipacu oleh makanan, gerakan perut, atau menangis. Serangan 
yang benar harus dibedakan dari sianotik sementara yang sering terlihat pada 
kasus yang sama. Kira-kira separuh anak, serangan sianotik berat diikuti oleh ke- 
jang umum, ini sering terjadi teru tama pada pasień dengan tetralogi Fallot. Elektro- 
ensefalografi (EEG) sełama serangan menunjukkan aktivitas gelombang lambat 
voltase tinggi, tetapi tidak ada letusan gelombang paku (spike). 

Abses otak adalah suatu kompłikasi yang penting pada penyakit jantung 
bawaan. Kejadian abses otak secara hematogen pada pasień dengan kelainan jan¬ 
tung bawaan sianotik kira-kira 4-6%. Munculnya kompłikasi ini sering dengan tiba- 
tiba, dan kejang dapat terjadi. Kelainan neurologis fokal tergantung pada lokasi ab¬ 
ses. Ada 2 alasan yang diusulkan menerangkan hubungan ini: a. kegagalan ahran 
darah melalui sistem pulmonal, sebab pirau kanan ke kiri, berarti bahwa sirkułasi 
darah vena dałam sistem arterial tanpa disaring dari bakteri oleh fagositosis pul¬ 
monal dan b. mikrosirkulasi berkurang oleh karena polisitemia dan pemnggian he- 
matokrit yang mempermudah terjadinya suatu abses otak secara hemato- gen. 
Abses otak jarang terjadi pada anak di bawah 2 tahun. Kebanyakan abses otak ter¬ 
jadi supratentorial dan kira-kira 20% kasus abses multipel. Abses otak palmg ban- 
yak terjadi pada tetralogi Fallot dan transposisi arteri besar (transposition ofłhe great 
arterics), tetapi sekarang ini kebanyakan penyakit ini dikoreksi dengan operasi, oleh 
kerena itu kejadian ini telah menurun. PJB mempunyai predisposisi untuk embo- 
lisme otak dan infark karena adanya pirau kanan ke kiri, infeksi endokarditis dan 
disertai fibrilasi atrium. Infark serebral ditandai dengan hemiparesis akut pada 
bayi, yang merupakan kompłikasi umum penyakit jantung bawaan sianotik. Kira- 
kira tiga perempat dari serangan ini terjadi dałam 20 bulan pertama kehidupan. 
Sekarang ini oleh kerena tindakan bedah dini dan perhatian akan kekurangan besi 
disebabkan polisitemia, kejadian strok pada bayi telah berkurang secara bermakna. 

Gangguan serebrovaskular pada PJB sianotik paling sering terjadi pada umur <2 
tahun. Keadaan ini mungkin disebabkan oleh trombosis vena serebral, hiperviskosi- 
tas darah, morfologi sel darah yang berubah, dehidrasi, ata pelebaran pembuluh 
darah serebral dengan stagnasi aliran darah. Bayi dengan polisitemia dan keku¬ 
rangan besi mempunyai risiko besar untuk strok, mungkin karena risiko trombosis 
dipermudah dengan penurunan kecepatan aliran darah diikuti perubahan bentu 
eritrosit akibat kekurangan besi menimbulkan perubahan dinding sel. 
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Anemia mikrositik juga dianggap sebagai suatu faktor risiko tinggi Trombosis 
serebral biasanya mengenai vena-vena serebral atau sinus-sinus duralis. Keba- 
nyakan pasień terkena pada sinus sagitalis superior, diikuti oleh sinus lateralis dan 
sinus sigmoideus. Kejang dapat mengikuti atau menyertai gangguan serebrovasku~ 
lar, dan sangat sulit mengatasinya. Kira-kira 20% anak yang mengalami kejadian ini 
menjadi retardasi mental. 

Hypoplastic left hecrrł syndrome (HLHS) adalah satu kelainan jantung bawaan la- 
hir yang fatal yang merupakan seperempat dari semua kem a dan pasień jantung 
pada kehidupan minggu pertama. Bayi ini mengalami kejadian kejang yang tinggi 
yang dianggap sekunder dari asfiksia. Pada penelitian retrospektif autopsi bayi 
dengan HLHS, kira-kira 50% mempunyai otak normaL Sebagian kecii bayi mem¬ 
punyai bukti perdarahan intrakranial dan/atau lesi hipoksik-iskemik dari berbagai 
tingkat keparahan. Faktor ini penting oleh kerena kemajuan dałam penanganan pa- 
liatif HLHS. Penelitian menemukan bahwa 29% dari keseluruhan bayi dengan 
HLHS mempunyai salah satu kelainan susunan saraf pusat yang besar ataupun 
yang kecii, antara lain agenesis corpus callosum, holoporensefali, mikrosefali dan ima- 
turitas mantel korteks. Bayi dengan HLHS paling sering dengan kelainan mikrose¬ 
fali. PeneUti yang sama menemukan 55% bayi dengan HLHS yang diperiksa setelah 
meninggal bebas dari sesuatu lesi otak. Yang lain 45% mempunyai gabungan lesi 
hipoksik-iskemik dan perdarahan intrakranial. 

Bayi prematur yang mempunyai pirau kiri ke kanan melalui duktus arteriosus 
yang paten (DAP) lebih sering mengalami perdarahan intrakranial atau iskemik 
susunan saraf pusat Ini teijadi akibat penurunan aliran darah otak atau fluktuasi 
dałam aliran darah otak. Fluktuasi tekanan darah intrakranial dapat menuju perda¬ 
rahan dari pembuluh darah yang rapuh. Ini kemungkinan disebabkan oleh vascular 
steal pada diastole. Malformasi susunan saraf pusat terlihat pada 7% pasień PJB. 

Abnormalitas EEG yang berbeda-beda telah dilaporkan pada anak dengan PJB. 
Frekuensi abnormalitas berkisar antara 20% ke 80% anak dengan PJB. Lebih sering 
terlihat pada PJB sianotik dan dengan peningkatan umur. Abnormalitas yang terli¬ 
hat berupa paroksismalitas umum atau fokal karena hipoksia. 


Penyakit Jantung Reumatik 

Penyakit jantung didapat.(PJD) paling sering mengenai katup mitral dan aorta. 
Terkenanya katup mitral merupakan predjpposisi emboli sistemik, menyebabkan 
strok kira-kira 20% pasień. Emboli terjadi pada semua tingkat stenosis mitral reu¬ 
matik dan malah dapat menjadi manifestasi pertama. Embolisme berulang terjadi 
pada 30% sampai 75% pasień dengan penyakit jantung reumatik (PJR). Fibrilasi 
atrium nyata akan meningkatkan risiko terjadinya strok. 

Korea Sydenham adalah suatu penyakit anak atau adolesensia, paling banyak 
pada umur 5-15 tahun. Anak perempuan lebih banyak dari anak laki-laki dengan 
perbandingan 2:1 terutama setelah umur 10 tahun. Korea mungkin merupakan 
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manifestasi tunggal pada penyakit jantung reumatik. Etiologinya belum diketahui, 
dan tidak selamanya mudah menunjukkan hubungannya dengan penyakit jantung 
reumatik. Korea berbeda dari karditis dan poliartritis sebagai manifestasi reumatik 
pada masa laten setelah infeksi streptokokus grup A, lebih lama dari yang biasa 1-3 
minggu untuk demam reumatik danrlapat bervariasi antara 1-6 bulan. Gangguan 
gerakan merupakan penyakit ringan dan baik sendiri biasanya dałam waktu 1 
minggu sampai 22 bulan tanpa pengobatan. Tetapi 16% pasień dengan gerakan in- 
volunter berat menyebabkan pasień harus tinggal di tempat tidur. Sekali-sekali 
gerakan abnormal dapat bertahan bertahun-tahun. Perge- rakan korea yang paling 
banyak adalah umum mengenai otot-otot muka dan anggota gerak. jarang yang 
hanya mengenai satu sisi tubuh. Disartria sebagai manifestasi terkenanya ekstrapi- 
ramidal yang mengenai otot artikulasi dapat terjadi pada 40% kasus. Gangguan 
neurołogis lain yang berasal bukan dari ekstrapiramida! jarang, antara iain ensefa- 
lopati, ataksia dan kejang. Kira-kira sepertiga penyakit jantimg reumatik men- 
galami korea tetapi artritis lebih sering. Pada 25%-30% pasień dengan komplikasi 
korea ditemukan adanya kelainan katup jantung. Perubahan patologi anatomi da¬ 
łam otak adalah campuran, yang paling sering terkena adalah korteks serebral dan 
ganglia basalis. Frekuensi korea menjadi berkurang dan sifatnya berubah sejajar 
dengan manifestasi lain penyakit jantung reumatik. Beberapa macam obat telah di- 
anjurkan untuk mengobati kasus yang berat dan lama, termasuk haloperidol, klor- 
promazin, tetrabenazin, reserpin, kortikosteroid dan asam valproat. 


Koarktasio Aorta 

Komplikasi neurołogis koarktasio aorta yang tidak dikoreksi adalah perdarahan 
serebral. Teijadi pada kira-kira 10% pasień yang lebih tua. Hanya beberapa kasus 
yang dilaporkan pada neonatus. Perdarahan serebral ini sudah termasuk akibat an- 
eurisme sirkulus Willis dan hipertensi sistemik yang sering menyertai koarktasio 
aorta. Kejadian aneurisme pada pasień dengan koarktasio aorta diperkirakan 2,5% 
sampai 50%. 

Bedah Jantung 

Penelitian prospektif menunjukkan bahwa hampir semua 100% pasień yang men- 
jalani operasi jantung terbuka mempunyai gangguan susunan saraf pusat segera 
setelah operasi. Setelah operasi jantung terbuka kebąnyakan terjadi perubahan ali- 
ran darah regional yang menyebabkan kelainan otak baik yang sementara ataupun 
yang menetap. Gangguan neurołogis menetap pada pasień dewasa lebih sedikit 
dari pada anak. Dengan pendtraan pada pasień setelah operasi menunjukkan 
adanya ensefalopati hipoksik-iskemik, atrofi serebral dan hematoma subdural. 
Komplikasi seperti emboii, hipoksia, perfusi serebral yang tidak adekuat, dan gang¬ 
guan biokemis dapat menyebabkan kerusakan otak. Manifestasi klinis komplikasi 
neurołogis termasuk strok, kejang, ensefalopati, gangguan serebral, gangguan 
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lapangan pandang, gangguan sensibililas dan motor fokal, neuropati perifer dan 
gangguan psikiatri Penelitian baru-baru ini menunjukkan banyak dilatasi fokal 
atau aneurisme pada arterioł terminalis dan kapiler serebral pasień yang menjalani 
operasi kardiopulmonal. Peneliti berspekulasi bahwa ini adalah tempat gelembung 
udara atau emboli lemak dan mereka menganggap bahwa kejadian pada mik- 
rovasku!ar ini mungkin gambaran anatomik dari gangguan neurologis. 

Kira-kira 19% pasień yang menjalani valvotomi mitra 1 menderita emboli sere¬ 
bral, bila terdapat trombi pada atrium kiri dan pengapuran katup mitral. Bila faktor 
penyebab ini tidak ada, kejadian komplikasi susunan saraf pusat hanya 2%. Angka 
kesakitan dan kematian pada operasi jantung terbuka telah menurun pada tahun 
terakhir ini dengan perbaikan dałam tehnik operasi. Komplikasi neurologis pada 2 
institusi menurun dari 19% menjadi 3% setelah diadakan filtrasi (penyaringan) 
menjadi rutin. Penelitian yang dini melaporkan komplikasi neurologis setelah op¬ 
erasi terdapat pada 26 dari 342 pasień yang menjalani prosedur pembukaan jan¬ 
tung untuk Iesi bawaan. Ini terdiri dari 18 pasień mengalami gangguan susunan 
saraf pusat dan 8 pasień mengalami lesi sistem saraf perifer. Tambahan lagi 20 
pasień mempunyai gejala-gejala polineuropati, tercatat hiponatremia. Penemuan 
yang lebih baru menunjukkan bahwa dijumpai infark otak yang besar pada kira- 
kira ku rang dari 2% bayi yang melaksanakan operasi jantung terbuka. Sebelum 
penggunaan siklosporin, terjadi infeksi neurologis berat pada 20% pasień setelah 
transplantasi jantung. Pada penelitian prospektif dari pasień yang mengadakan 
transplantasi jantung yang diobati dengan siklosporin, tidak ada infeksi neurologis 
yang berat. Antibodi mononlonal CD3 (OKT3) digunakan dengan luas untuk 
mencegah dan melawan penolakan graft setelah transplantasi jantung. Meningitis 
aseptik pemah dilaporkan pada pasień yang diobati dengan antibodi monoklonal. 

Komplikasi Neurologis Penyakit Darah 

Anemia 

Gejala-gejala neurologis yang menyertai anemia, biasanya oleh karena hipoksia 
serebral. Gejalanya berupa mudah terangsang, gelisah, dan fungsi inteligensi 
terganggu. 


Anemia Aplastik Kongenital (Anemia^anconi) 

Sindrom anemi aplastik kongenital ditandai dengan anemia yang disertai pansi- 
topenia, hipoplasia sumsum tulang dan berbagai-bagai kelainan bawaan, antara 
lain kelainan pada tulang, retardasi pertumbuhan, mikrosefali, mikroftalmia, ptosis, 
srabismus, tuli dan malformasi telinga, ginjal dan jantung. Bercak pigmen keco- 
klatan dapat dijumpai pada kira-kira 75% kasus. Keadaan ini diturunkan secara re- 
sesif autosomal dengan penetrasi yang berbeda-beda. 
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Anemia Hipoplastik 

Komplikasi neurologis terjadi karena pemberian androgen, kelainan berupa sakit 
kepala, papiledema, dan trombosis sinus sagitalis. Dengan menghentikan pengo- 
batan hormon tersebut terjadi perbaikan neurologis dan hematoligis. Patogenesis 
trombosis dianggap sehubimgan dengan keadaan hiperkoagulasi yang ditimbulkan 
oleh androgen. 


Hemoglobinopati Herediter 


Penyakit sel sickle ditandai dengan terdapatnya hemoglobin S dałam eritrosit, pa- 
ling banyak ditemukan pada bangsa Negro. Gejala neurologis menjadi nyata sebe- 
lum umur 5 tahun pada sepertiga pasień. Terjadi sebagai akibat kerusakan yang 
berlebihan sel darah merah, dan cenderung menyebabkan gangguan serebrovasku- 
lar. Anggapan bahwa dasamya adalah aliran darah dengan dua mekanisme yaitu 
pertama penyumbatan aliran darah pada pembuluh darah besar di dasar otak, 
mungkin disertai peningkatan sirkulasi kolateral melalui ganglia basalis (fenomena 
moyamoya); kedua penurunan aliran darah dałam kapiler, kemungkinan akibat 
Iangsung dari fenomena sel sickle. Penemuan patologis termasuk penyempitan dan 
trombosis pembuluh darah o tak yang besar oleh karena proliferasi dan pecahnya 
intima. Pada pembuluh darah sedang ada fibrosis, hialinisasi dan infark mikro mul- 
tipel di substansia ćdba. Pada kira-kira sepertiga pasień terdapat gejala-gejala neu¬ 
rologis, umumnya terjadi dengan tiba-tiba dan disertai krisis sel sickle. Faktor-faktor 
yang dikenal yang menimbulkan sickling teru tama demam, infeksi, dehidrasi dan 
prosedur operasi. Gejala-gejala neurologis termasuk kejang umum dan psikomotor. 


sakit kepala, tanda rangsang meningeal dan perubahan kesadaran. Gangguan neu¬ 
rologis yang paling berat adalah hemiparesis, paraparesis, ataksia, hemicmopsia 
homonimous dan berbagai-bagai kelainan refleks. Keadaan ini dapat sementara dan 
dapat kembali. Sering juga ditemukan Iesi multipel dan perdarahan subaraknoid 
masif. Penyumbatan atau penyempitan segmental arteri atau vena yang Iebih besar 
dapat ditunjukkan dengan angiografi serebral. 

Elektroensefalografi memperlihatkan gelombang lambat. Hiperventilasi, sebagai 
suatu prosedur rutin EEG, dapat memacu kelainan EEG dengan menyebabkan kon- 
striksi arteri serebral dan mengakibatkan edema serebral. Prognosis pasień dengan 
kelainan neurologis yang berat jelek, dan dapat terjadi setełah infark otak berulang- 
ulang serta progresif, teru tama pada pasień yang Iebih muda. Pada peneiitian 
prospektif dijumpai kejadian kelainan neurologis berulang, kebanyakan (80%) nam- 
pak dałam 36 bulan dari serangan permulaan. 

Penyakit sel sickle menyebabkan gejala-gejala neurologis sewaktu fenomena sick¬ 
ling yang dapat ditunjukkan in vitro. Uji ini harus dilakukan secara rutin pada se- 
mua anak berkulit hi tam dengan keadaan adanya rangsang meningeal, ensefalitis, 
atau penyakit serebrovaskular. Gejala neurologis biasanya bagian dari krisis pe¬ 
nyumbatan pembuluh darah, dan diagnosis angiografi adalah indikasi kontra pada 
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fasę permulaan, karena medium kontras dapat menambah krisis sel sickle atau 
mempercepat suatu penyumbatan pembuluh darah. Pengobatan terdiri dari hidrasi 
cepat, mengatasi asidosis (oleh karena mempercepat sickling), pemberian oksigen, 
yang ber tu juan mengencerkan jumlah sel sickle dałam sirkulasi. Antikoagulan dan 
urea dianjurkan, tetapi khasiatnya belum terbukti. Ada hubungan penyakit sel 
sickle dengan meningitis pneumokolc Kejadian infeksi yang tinggi dapat diterang- 
kan dengan menurunnya kesanggupan fagositosis dari sistem retikuloendotelial. 

Anak dengan penyakit sel sickle mempunyai risiko tinggi untuk neuropati Pb 
bila ada kontak dengan metal Pb tersebut. Aiasan untuk ini belum diketahui. Orang 
dewasa dengan penyakit sel sickle iebih sering mengalami perdarahan serebral dari- 
pada anak tetapi alasannya belum diketahui. Beberapa bentuk anemia hemolitik 
kongenital ada hubungannya dengan gangguan neurologis, yang paling sering ada- 
lah retardasi mental. Semuanya ini akibat gangguan enzimatik yang mempen- 
garuhi glikolisis sel darah merah. Gangguan yang paling sering kekurangan 
pyruuate kinosc yang menimbulkan gejala-gejala neurologis yang terlihat sewaktu 
kem icterus. Kekurangan phosphoglycerate kinase yang diturunkan secara sex- 
linked resesif menyebabkan anemia hemolitik, menimbulkan gejala neurologis ek- 
strapiramidal progresif, ditandai dengan ttemor, sikap distonik anggota gerak, dan 
hiperlordosis. Kekurangan łriose phospfwte isomerase menimbulkan gangguan neu¬ 
rologis progresif yang muncul pada waktu bayi. Pemah dilaporkan retardasi men¬ 
tal berat pada anak dengan kekurangan heksokinase sel darah merah. 

Pada talasemia, gelala-gejala neurologis jarang, tetapi 20% pasień dengan B ta- 
lasemia homozigot mengalami mialgia, miopati dengan kelemahan otot proksimal 
anggota. gerak bawah, hiporefleksia dan terlihat pola miopati pada HMG. Sekali- 
sekali terdapat penekanan sumsum tulang belakang akibat hematopoiesis di iuar 
medula, dan dapat menyebabkan mielopati, pengobatan dengan penyinaran lokal. 

Polisitemia 

Gejala-gejala neurologis polisitemia biasanya terjadi akibat bendungan sirkulasi 
dan menyebabkan anoksia dan iskemik jaringan. Tanda dan gejala-gejala yang ser¬ 
ing ialah sakit kepala, parestesia, vertigo, tinnitus, kejang dan gangguan peman- 
dangan. Gangguan serebrovaskular dapat terlihat pada neonatus dengan polisi¬ 
temia yang tidak dikontrol atau kurang pengobatan. Pada satu studi prospektif 38% 
bayi baru lahir dengan polisitemia dan sindrom hiperviskositas mempunyai tanda 
abnormalitas motor dan neurologis pada umur 1-3 tahun. Hipoksemia memperbe- 
sar risiko sampai 55%. Neuropati perifer juga telah terjadi, mungkin dianggap bu- 
kan sebagai komplikasi biasa, yang dideteksi hanya dengan pemeriksaan elektro- 
diagnostik. Biasanya terjadi perbaikan setelah venaseksi. 


Gangguan Koagulasi 

Perdarahan intrakranial merupakan penyebab utama kematian pada pasień 
hemofilia oleh karena kekurangan faktor VIII. Kira-kira 10% dari kasus mengalami 
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perdarahan intrakranial, hampirselalu akibat trauma. Kira-kira separuhnya tempat 
perdarahan dałam rongga subdural atau epidural, Sewaktu gejala-gejala neurologis 
teijadi harus dilakukan pemeriksaan CT-scan otak. Prosedur ini dapat memperlihat- 
kan tempat dan luasnya perdarahan. Walaupun ada indikasi pungsi Iumbal untuk 
menyingkirkan perdarahan epidural atau subaraknoid, harus ditunda sampai pen- 
gobatan faktor VIII disempumakan. Pasień dengan kekurangan faktor IX (plasma 
tromboplastin antecedent) mempunyai gambaran klinis identik dengan kekurangan 
faktor Vin. Jarang terjadi perdarahan intrakranial, fcetapi kenyataannya dapat ter- 
jadi, demikian pula pada anak dengan kekurangan faktor VII dan penyakit von 
Wiilebrand. 


Purpura Trombositopenik 

Purpura trombositopenik idiopatik terjadi sebagai suatu penyakit bentuk akut dan 
kronik dengan remisi dan eksaserbasi. Perdarahan intrakranial jarang terjadi pada 
kedua bentuk ini. Pada pasień grup kronik problem belajar dan kelakuan sering di- 
jumpai, dan EEG abnormal dijumpai pada kira-kira 50% kasus. Ditemukan perda¬ 
rahan kapiler multipel kecił-kecil. 

Komplikasi neurologis teijadi pada l%-8% pasień dengan purpura Schonlein- 
Henoch, biasanya sebagai akibat hipertensi, vaskulitis atau terkenanya ginjal. Mani- 
festasi neurologis berbeda-beda. Tennasuk kejang, koma, gangguan mental, perda¬ 
rahan intrakranial, paresis spastik dan korea. Jarang terlihat neuropati perifer. Pada 
purpura trobositopenik trombus intrakapiler dan intrarteriolar meluas di seluruh 
otak, menyebabkan timbułnya gejala-gejala neurologis. 

Komplikasi Neurologis Penyakit Neoplastik 

Di sini akan dibicarakan hanya penyakit neoplastik di luar susunan saraf pusat. Se- 
dangkam neoplastik primer susunan saraf pusat dibahas pada bab lain. 


Leukemia 

Dengan kemajuan kemoterapi antileukemia yang lebih efektif, kejadian komplikasi 
neurologis leukemia akut meningkat dan diagnosis dan pengobatannya menjadi 
problem medis yang besar. Ada 2 jenis komplikasi neurologis yaitu akibat penyakit 
dan akibat dari pengobatan yang digunakan mengatasi penyakit Sampai saat ini 
susunan saraf pusat adalah tempat yang paling sering sebagai tempat relaps pada 
anak, dan 60%-70% pasień terbukti mempunyai leukemia intrakranial pada saat di¬ 
agnosis ditegakkan. Komplikasi neurologis disebabkan oleh karena infiitrasi sel leu¬ 
kemia ke selaput otak, otak dan saraf otak serta saraf perifer, atau akibat 
perdarahan intrakranial dan infeksu 

Pada pemeriksaan neuropatologis, lesi susunan saraf pusat dijumpai pada 93% 
anak pasień leukemia. Lesi yang paling sering adalah atrofi otak, terlihat pada 60% 
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diikuti dengan infiltrasi meningen dan berbagai bentuk peidaiahaiu Leukemia 
meningeal terłihat pada semua bentuk leukemia akut, dan komplikasi leukemia da- 
pat terjadi pada sesuatu tingkat penyakit sepertiga sampai separuh anak timbul 
pada remis i hemątologis yang sempuma. Alasan untuk fenomena ini belum jelas 
diketahui, walaupun umumnya diperkirakan mencerminkan masuknya sel leuke¬ 
mia dari darah sebagai akibat perdarahan yang kecil-kecil, dan sebagai kegagalan 
antimetabolite menembus sawar darah otak. Keadaan ini menjadikan sel leukemia 
pada susunan saraf pusat hidup dan berkembang biak (berproliferasi). Gejala-gejala 
dan tanda leukemia susunan saraf berupa muntah, sakit kepala, nafsu makan ber- 
tambah dan berat badan bertambah, papiledema, kelainan saraf otak, kejang, gang- 
guan pengłihatan, dan ataksia. Muntah, sakit kepala karena peninggian tekanan 
intrakranial. Peneliti lain ada yang menemukan adanya kaku kuduk. Kelainan saraf 
kranial relatif sering terjadi akibat infitrasi sel leukemia ke selaput otak di basilar. 
Saraf yang paling sering terkena adalah saraf fasialis, abdusen dan auditori. Pen- 
ingkatan nafsu makan dan kenaikan berat badan tiba-tiba, sebagai petunjuk infil¬ 
trasi sel leukemi ke hipotalamus. 

Foto Rontgen kepala sering menunjukkan peregangan sutura. Diagnosis pasti 
adalah pemeriksaan cairan serebrospinal. Jumlah sel bertambah, dengan terdapat- 
nya sel blast. Pemeriksaan sel setelah diputar digunakan pada follow up pengo- 
batan leukemia SSP. Kadar glukose menurun pada 60% kasus, dan kadar protein 
meningkat kira-kira 50% anak. 

Follow up jangka lama anak dengan leukemia yang diobad dengan penyinaran 
SSP telah memaparkan kekurangan seperti berkurangnya inteligensi menyeluruh, 
kemajuan akademik, perhatian, konsentrasi, dan ingatan, terutama terjadi pada 
anak yang bermumur sebelum 3 tahun. Kekurangan kognitif ini oleh karena akibat 
penyinaran dari pada penyakit kronik, sedangkan anak dengan tumor padat yang 
tidak menerima penyinaran SSP, perilakunya normal pada berbagai uji inteligensi. 
Lebih lanjut, metotreksat intratekal tidak mempengaruhi fungsi mental, perhatian 
dan konsentrasi. Diperlukan penelitian untuk mendapatkan bahaya yang paling 
kecil regimen pengobatan untuk mencegah dan pengobatan leukemia SSP. 

Penggunaan imunosupresif dałam pengobatan leukemia merupakan predis- 
posisi untuk terjadi berbagai-bagai infeksi yang dapat mengenai SSP. Yang paling 
sering ialah ensefalitis virus, herpes zoster, cytomega!ovirus dan herpes simpleks. 
Diperkirakan juga termasuk subacute scłerosing panensefaliłis dengan/tanpa dengan 
campak sebelumnya. Infeksi SSP kemungkinan lain oleh berbagai mikroorganisme; 
Staphylococcus aureus, psendomonas, Escheńchia coli, dan berbagai-bagai jamur. Can- 
dida albicans dan cryptococcus adalah jamur yang paling sering dijumpai. Pemerik¬ 
saan CT-scan yang dilakukan pada anak tanpa gejala yang sebelumnya mendapat 
penyinaran kranial dan metotreksat intratekal atau cytocine arabinoside menunjuk¬ 
kan pelebaran ventrikel dan daerah radiolusen yang abnormal pada kira-kira 50% 
kasus. Ensefalopati multipel progresif yang jarang pada orang dewasa pasień tu¬ 
mor ganas, telah terłihat pada anak dengan leukemia akut. Gambaran patologisnya 
adalah karena demiełinisasi hemisfer serebral. Manifestasi klinis berupa demensia 




Bisłok Saing dkk. 507 


dan spastik yang progresif. Satu jenis virus seperi papora (Papora-like virus) telah 
dijumpai dałam SSP orang dewasa dengan keadaan ini. Młelinolisis pontine sentral, 
terdapat gangguan yang lebih umum pada orang dewasa, juga telah ditemukan 
pada leukemia anak. Pemakaian vinkristin yang łuas untuk mencapai remisi per- 
mulaan mempunyai pengaruh samping terhadap neurologis. Ini terjadi bergantung 
pada dosis yang menyebabkan neuropati perifer dengan pengaruh obat permułaan 
pada muscle spindle. Refleks tendon Achilles tertekan atau hilang pada semua 
pasień. Sakit perut tiba-tiba, kelemahan otot-otot bagian distal anggota gerak 
bawah dan rasa kebas-kebas pada kulit yang menyerupai kaos kaki dan sarung ta- 
ngan. Saraf otak yang terkena biasanya neuritis optika, ptosis, oftalmoplegia dan 
palsi fasialis, tetapi jarang terjadi dan sering disertai kelemahan dan atrofi otot pe¬ 
rifer. Pada pasień leukemia yang diobati dengan vinkristin bila dicurigai mfiltrasi 
meningeal, harus dilakukan pungsi lumbal untuk diagnosis. Cairan serebrospinal 
normal pada pasień leukemia tanpa infiltrasi meningeal, dan pada neuropati oleh 
karena vinkristin. Kebanyakan neuropati kembali normal dengan menghentikan 
pengobatan. Jarang terjadi serangan kejang dan koma menyertai atau mengikuti 
perjalanan pengobatan vinkristin. Gćmgguan otonomik termasuk konstipasi, atoni 
kandung kencing dan hipotensi ortostatik juga didapatkan pada neuropati. 

Metotreksat intratekai dapat mencetuskan paling sedikit 2 gangguan neurologis 
yang berbeda. Paling sering araknoiditis kimia dengan demam, sakit kepala, sakit 
punggung dan kaku kuduk. Komplikasi yang lebih berat adalah paraparesis atau 
paraplegia sementara atau menetap. Leukoensefalopati terlihat sebagai akibat ga- 
bungan metotreksat intrakranial dan penyinaran SSP. Manifestasi klinis adalah 
evo!usi demensia cepat, kekakuan, dan ataksia yang terjadi dałam beberapa hari 
sampai berminggu-minggu. Tanda neurologis fokal, termasuk hemiparesis dan 
buta, dapat juga terlihat Kejang dan perubahan kesadaran tidak biasa. Keadaan 
mungkin fatal atau lambat laun perbaikan dengan penyembuhan sebagian fungsi 
neurologis. Kadar protein sering meningkat dan mungkin digunakan untuk 
memonitor perjalanan penyakit Nekrosis fokal atau tersebar dijumpai dałam sub- 
stantia alba serebral, dan didapatkan pula pembengkakan dan degenerasi spons 
substansia alba yang lam yang dapat menimbulkan hipertensi intrakranial. Pe- 
meriksaan CT-scan pada permułaan dapat menunjukkan lesi hipodens yang diper- 
jelas dengan kontras. Belakangan dapat terlihat pelebaran ventrikel atau pengapur- 
an serupa rei kereta api dari sindrom Sturge-Weber, yang dapat terlihat pada film 
x-foto kepala. Sekali-sekali, tapi sangat jarang terdapat atrofi optik akibat penggu- 
naan gabungan penyinaran kranial dan kemoterapL Penggunaan L-asparaginase. un¬ 
tuk pengobatan induksi leukemia akut, sering disertai berbagai reaksi yang tidak 
diinginkan mengenai susunan saraf pusat Komplikasi yang paling berat terlihat 
pada 1-2% anak adalah trombosis intrakranial dan infark perdarahan, yang meng- 
akibatkan sakit kepala, kesadaran menurun, kejang fokal dan hemiparesis. Mereka 
mempercayai akibat pengaruh ertz im yang menyebabkan kekurangan antitrombin 
plasminogen dan fibrinogen, yang selanjutnya menyebabkan terganggunya homeo- 
stasis plasma. 



Transplantasi sumsum tulang sedang gfet dilakukan untuk leukemia, sebagai- 
mana pada anemia aplastik dan berbagai-bagai gangguan metabolisme bawaan. 
Pada satu seri penelitian 59% penerima sumsum tulang mengaiami komplikasi neu¬ 
rologis, berupa gangguan serebrovaskular dan infeksi SSP (meningitis atau menin- 
goensefalids), infeksi herpes zoster terlihatpada 23% kasus. 


Limfosarkoma dan Penyakit Hodgkln 

Komplikasi neurologis limfoma biasanya akibat infiltrasi ke SSP dan ke selaput 
otak. Dijumpai gejala-gejala dan tanda peninggian tekanan intrakranial, teriiliat 
pula adanya neuropati perifer. Bila ada gangguan SSP, dapat terjadi keadaan yang 
fatal. Terkenanya SSP diperkirakan 20% dari kasus limfoma Burkitt, dan terjadi 
walaupun diberi pengobatan pencegahan. Abnormalitas yang paling sering ialah 
paraplegia, neuropati kranial dan infiltrasi meningeal. Walaupun dilakukan penyi- 
naran dan kemoterapi, prognosisnya tetap buruk. 

Komplikasi neurologis penyakit Hodgkin relatif jarang pada anak. Bentuknya 
berupa infiltrasi sepanjang dasar rongga kranial dan selaput otak yang menye- 
lubungi saraf otak. Granulomata intrakranial jarang dijumpai. Ensefalopati multifo- 
kal progresif, suatu demielinisasi tersebar akut, juga dapat terjadi pada penyakit 
Hodgkin dan limfoma. 


Obat-Obat Antineoplastik 

Obat-obat antineoplastik dapat menimbulkan komplikasi neurologis pada anak 
dengan neoplastik. Cisplatin, suatu obat yang digunakan untuk neuroblastoma, os- 
teosarcoma dan tumor-tumor lain dapat menimbulkan kehilangan pendengaran 
frekuensi tinggi, terutama pada anak yang muda. Neuropati sensori perifer juga da¬ 
pat terjadi akibat obat tersebut. Pada binatang percobaan terlihat kerusakan sel ber- 
silia pada organ Corti. Pada penggunaan cytarabine terjadi paraplegia, kebutaan 
dan neuropati perifer. Flunorourasil serupa dengan pyrimidine yang menghalangi 
sintesis DNA dapat menyebabkan kerusakan serebral dengan mengakibatkan 
gangguan fungsi lenggang dan koordinasi. Gejala-gejala ini akan kembali normal 
bila obat dihentikan. 


Komplikasi Neurologis Gangguan Endokrin 

Kelenjar endokrin merupakan suatu sistem organ yang kompleks dan tersebar Iuas. 
Beberapa bagiannya seperd hipotalamus, kelenjar pineal, dan pituitari berada da¬ 
łam otak, sedangkan bagian lain seperd tiroid, adrenal, bagian saluran pencemaan 
dan ovarium, terletak di luar otak. Endokrin dan sistem saraf berhubungan erat 
dengan mekanisme reciprocal feedback. Sistem saraf mengatur kelenjar endokrin 
melalui fator-faktor hormon yang disekresikan oleh sel saraf terutama yang terletak 
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di hipotalamus dan kemungkinan juga di sistem saraf tempat lain. Dengan hal yang 
serupa, hormon yang disekresikan sistem endokrin penting dałam pemungsian 
sistem saraf sentral dan perifer yang normal. Beberapa abnormalitas endokrin da- 
pat menyebabkan abnormalitas perkembangan otak dan khusus terhadap golongan 
•usia anak. Abnormalitas endokrin yang lain menyebabkan penyakit yang mempe- 
ngaruhi kedua golongan anak dan dewasa. 


Kelenjar Tiroid 

Hormon tiroid mempunyai efek penting pada homeostatis tubuh, pertumbuhan 
dan perkembangan. Ini berperan dałam menetapkan kecepatan metabolik dan pen- 
,gaturan produksi energi dałam metabolisme karbohidrat, protein, lemak, dan 
berbagai-bagai sisten enzim. Mekanisme aksinya belum dimengerti secara sem- 
puma. Apakah mempunyai efek multipel yang berbeda-beda atau ada satu ke- 
jadian sentral permulaan dan semua subjek dipengaruhi oleh kejadian primer 
tersebut. Kejadian primer demikian dapat terjadi pada tingkat sel nukleus dengan 
satu efek m-RNA khusus. 

Hipotiroidisme 

Hipotiroidisme primer pada bayi biasanya terjadi akibat agenesis atau disgenesis 
kelenjar tiroid, atau suatu gangguan enzimatik bawaan yang menghalangi produksi 
hormon tiroid. Suatu keadaan yang jarang terjadi ialah kekebalan perifer terhadap 
hormon. Hipotiroidisme primer pada bayi dapat berhubungan dengan sindrom 
Down dan Klinefelter. Hipotiroidisme sekunder terjadi akibat penyakit hipotala¬ 
mus. Frekuensi hipotiroidisme pada bayi antara 1:3000 sampai 1:7000. 

Histołogis kelenjar tiroid janin berkembang pada 10-12 minggu pertama embrio- 
genesis. Hormon stimulasi tiroid dan hormon tiroid dapat diukur pada serum janin. 
Nukleus dan serabut-serabut hipotalamus pertama dapat dideteksi segera setelah 
waktu tersebut. Pada masa kehamilan 18-20 minggu, konsentrasi hormon tiroid da¬ 
łam serum mulai meningkat, yang menunjukkan kematangan sistem vaskular pitui- 
tari. Hormon tiroid dapat mempengaruhi perkembangan sejak dari kehidupan 
intrauterin. 

Ada dua tipe kretinisme, yakni tipe endemik dan sporadik. Kretinisme endemik 
terlihat pada daerah geografi tertentu (New Guinea, Asia, India dan China) akibat 
kekurangan yodium yang berat, sedangkan kretinisme sporadik tidak dibatasi 
geografi dan etiołoginya adalah disgenesis kelenjar tiroid atau gangguan enzimatik 
dałam biosintesis hormon tiroid. 

Neuropatologi dan neurokemistri 

Kelainan neuropatologi pada binatang percobaan yang muda dengan hipotiroid 
bervariasi, term as uk ukuran seP neuron lebih kecil, nilai DNA berkurang, kadar 
RNA per unit DNA menurun, dan mielinisasi terlambat Jumłah cabang dendrit 
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berku rang, pemiabilitas kapiler meningkat darł jumlah kapiler berku rang. Maturasi 
sel Purkinye serebelar terlambat, dan sinaptogenesis terhambaL Perkembangan en- 
zim heksokinase, fosfofruktokinase, piruvat kinase meningkat dan suksinat de- 
hidrogenase terlambat demikian pula konsentrasi asetilkolin esterase dan kolin 
esterase otak.. 

Manifestasi klinis 

Manifestasi neurologis hipotiroidisme pada dewasa termasuk perubahan mental, 
tuli, mengantuk, koordinasi motor abnormal, ataksia serebelar, neuropati perifer, 
dan miopati. Anak kretinis menunjukkan lidah yang besar, ikterus neonatorum, ke- 
sulitan makan, konstipasi, mengantuk, suara kasar, dan hemia umbilikalis. Mani¬ 
festasi kretinisme endemik yang berhubungan dengan kekurangan yodium selama 
kehamilan terdiri dari dua bentuk yaitu neurologis dan miksedema. Anak dengan 
bentuk neurologis kehilangan pendengaran kedua belah pihak, mutisme, spasdk 
(lebih menonjol pada tungkai), tegang dan bradikinesia. Sikap dan Ienggang abnor¬ 
mal ditandai dengan aduksi, fleksi pada bahu, lengan dan leher. 

Kretinisme endemik bentuk miksedema menyebabkan perkembangan terbe- 
Iakang dan refleks tendon menurun, tanpa adanya abnormalitas neurologis lain. 
Ketulian sering pada kretinisme endemik, tetapi tidak sering pada kretinisme spo- 
radik. Dijumpai berbagai-bagai abnormalitas pada kokiea, dan perkembangan ima- 
tur dari organ Corti. 

Sindrom Pendred terdiri dari goiter dan ketulian saraf, keduanya mungkin dite- 
mukan pada waktu lahir dan dapat terjadi selama masa anak. Sindrom ini bukan 
karena kekurangan yodium, dan tidak berhubungan dengan hipotiroidisme. lnteli- 
gensi dan pertumbuhan normal. Sindrom ini merupakan kelainan bawaan yang di- 
turunkan secara resesif otosomal. 

Hipotiroidisme menyebabkan penurunan kecepatan antar saraf. Pada orang de¬ 
wasa sering terdapat sindrom carpal tunnel oleh karena saraf medianus terjerat pada 
persendian tangan, tetapi neuropati umum juga dapat terjadi. Etiologi neuropati 
pada hipotiroidisme dapat dihubungkan dengan gangguan metabolisme sel 
Schwann. 

Penyakit otot pada hipotiroidisme pada orang dewasa dikenal sebagai sindrom 
Hoffman dan pada anak sebagai sindrom Kocher-Debre-Semelaigne. Manifestasi- 
nya berupa kelemahan otot dan refleks tendon menurun. Elektromiografi sewaktu 
abnormal menunjukkan aksi potensial polifasik dan amplitudo otot rendah, diang- 
gap suatu proses miopati. Miopati yang benar dapat diatasi dengan pengobatan ti- 
roksin. Creatine phosphokinase serum (CPK) dapat meningkaL Miopati dan relaksasi 
sendi kaki terlambat, dapat dihubungkan dengan beratnya hipotiroidisme tetapi ti¬ 
dak dengan lamanya atau dengan tingkat kenaikan CPK. Sifat-sifat yang dijumpai 
pada biopsi otot adalah kehilangan garis-garis (striation). Besamya serabut otot ber- 
variasi, terdapat atrofi tipe O, perubahan pada inti sel, dan degenerasi mukoid dan 
fibrosis jaringan interstitial. Hipertrofi serabut dapat dilihat pada orang dewasa. 
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yang besamya menurun dengan pengobatan. Apne pada wakhi tidur terdapat 
pada orang dewasa, dengan manifestasi klinis sangat mengantuk dan mendengkur 
yang berlebihan. Penelitian polisomnografik menunjukkan terutama apne sentral 
dengan sebagian kecil apne obstuktif. Gejala ini menghilang sewaktu pasień kem- 
bali ke keadaan eutiroid. Psikosis jarang dapat kembali ke norma! dengan pengo¬ 
batan tiroksin. Ataksia serebelar terutama nampak pada orang dewasa, manifes- 
tasinya dengan ataksia anggota gerak, dan Ienggang tanpa nistagmus. Degenerasi 
korteks serebelar telah pernah diiaporkan. 

Pemeriksaan laboratorium 

Rekaman EEG bayi dengan hipotiroidisme adalah imatur dan amplitudo rendah, 
dan aktivitas paroksisma! nampak pada anak yang lebih besar. Bila rekaman EEG 
dilakukan secara seri, sewaktu kekurangan atau sesudah pemberian hormon tiroid, 
menunjukkan bahwa frekuensi aktivitas alfa bertambah terhadap perubahan tiroid, 
menurun dengan kekurangan. 

Pengobatan dan prognosis 

Pengobatan hipotiroidisme ialah pemberian hormon tiroid, biasanya dengan so- 
dium levotiroksin dengan dosis permulaan 100 pg/nv/hari. Pseudotumor serebri 
dengan manifestasi sakit kepala dan papiledema dapat terjadi pada permulaan 
terapi tiroksin. Terapi tiroksin dosis tinggi mengakibatkan hipertiroidisme, dapat 
menyebabkan penutupan sutura kranialis dini (kraniostenosis). Pengobatan epi- 
lepsi pada pasień dengan hipotiroidisme dengan karbamazepin dapat menurunkan 
kadar tiroksin darah dan yang bebas. 

Hipotiroidisme kongenital atau infantil akan menyebabkan gangguan kognitif 
dan neurologis apabila tidak diobati secara dini. Abnormalitas kognitif termasuk 
retardasi mental, kelakuan abnormal, perhatian kurang, bicara abnormal, serta 
gangguan bahasa dan belajar. Dapat terjadi ataksia dan koordinasi motor abnormal, 
nistagmus, dan strabismus. 

Bayi dengan hipotiroidisme kongenital yang diobati secara adekuat sebelum 
umur 1-3 tahun akan mempunyai nilai inteligensi yang lebih tingi dari pada yang 
diobati lebih lambat, hal ini mendorong penyaringan neonatai untuk diagnosis dirti. 
Tetapi walaupun diberikan pengobatan dini, masih ada beberapa anak yang mem¬ 
punyai gangguan kognitif atau neurologis. Satu penelitian membandingkan abnor¬ 
malitas neurologis dan inteligensia anak dan dewasa dengan hipotiroidisme. Rata- 
rata tingkat inteligensia anak dan dewasa di bawah populasi umum, dan tidak ber- 
hubungan dengan umur didiagnosis. Dari anak 30% memerlukan kelas membaca 
ulangan. Tiga belas persen anak dan 18% dewasa harus dididik di sekolah khusus. 
Kedua grup mempunyai problem koordinasi motor mayor dan minor. Tanda gang¬ 
guan fungsi serebelar nampak pada 37% anak dan 26% dewasa. Abnormalitas Iain 
mengenai tonus otot, Ienggang dan refleks tendon. Faktor prognostik penting ada¬ 
lah, umur pasień pada saat timbulnya hipotiroidisme. 
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Bayi dengan hipotiroidisme didapat (timbul setelah umur 2 tahun), mempunyai 
prognosis yang lebih baik dari pada mereka dengan hipotiroidisme kongenital ri- 
ngan (masih ada sedikit fungsi tiroid). Bayi dengan hipotiroidisme kongenital berat, 
mempunyai prognosis paling jelek. Penemuan ini dapat diharapkan, sebab hormon 
tiroid penting untuk pertumbuhan otak normal, yang dimulai dałam kehidupan in- 
trauterin dini. Walaupun pengobatan dimulai pascanatal dini, sempat ada waktu 
kritis dałam rahim, janin pada waktu itu kekurangan tiroid, yang menyebabkan ab- 
normałitas neurologis. Dari penelitian umur tulang bayi dapat diperlihatkan bahwa 
tingkat gangguan neurologis berhubungan dengan waktu terjadinya hipotiroid¬ 
isme. Lebih berat bila munculnya prenatal dan kurang beratnya biła munculnya 
pada neonatus. Hipotiroidisme yang timbul pada umur 1-12 bulan terjadinya retar- 
dasi mental dan abnormalitas neurologis kecil. Faktor-faktor lain, seperti keadaan 
sosial dapat mempengaruhi intelegensi yang akan datang. 

Hipertiroidisme 

Hipertiroidisme dapat disebabkan oleh penyakit Graves, tiroiditis, goiter multi- 
nodular, adenoma, karsinoma tiroid dan juga oleh tumor pituitari. Dapat terjadi 
setiap usia tetapi puncak kejadian adalah pada dekade ketiga dan keempat, dengan 
wanita lebih banyak 7:1. 

Jarang pada kehidupan 10 tahun pertama. Hipotiriodisme neonatal berhubung¬ 
an dengan hipertiroidisme maternal. Hipertiroidisme anak mencapai puncak di 
antara umur 10 dan 13 tahun dan biasanya disebabkan oleh penyakit Graves, suatu 
gangguan autoimun dengan manifestasi klinis goiter, hipertiroidisme dan oftalmo- 
pad. Kelakuan hiperaktif, eksoftalmos dan oftalmoplegia merupakan gejala dini 
hipertiroidisme pada Basedow. 

Neuropatologi 

Hipertiroidisme dini mempunyai pengaruh yang berlawanan pada pertumbuhan 
dan perkembangan otak. Otak tikus dewasa yang diberikan hormon tiroid mem- 
buat hipertiroidisme, menyebabkan anaknya waktu neonatus otaknya berkurang 
20%-30% dari otak yang normal dan mempunyai jumlah neuron lebih sedikit. Pada 
penelitian lapisan molekular pada serebełum tikus yang dibuat hipertiroidisme 
pada waktu lahir, menyebabkan penurunan jumlah sinaptik, gangguan mielogene- 
sis, dan penurunan isi DNA. 

Manifestasi klinis 

Gangguan kognitif, bervariasi dari kekurangan bahasa dan persepsi ke retardasi 
mental, kraniostenosis sutura koronal dan sagital, atrofi serebral, dan pelebaran 
ventrikel, teijadi pada hipertiroidisme kongenital. 

Abnormalitas ini dapat terjadi walaupun diadakan pengobatan dini. Hiperak- 
tivitas, perhatian kurang, reaksi yang berlebihan terhadap rangsangan, dan banyak 
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tidur nampak juga pada anak dengan hipertiroidisme. Gemetar dan refleks tendon 
meningkat sering dijumpai. Gangguan psikiatri termasuk ketakutan, depresi, ma¬ 
nia, dan paranoia, telah ditemukan pada pasień dengan hipertiroidisme. Tidak ada 
korelasi antara tingkat hipertiroidisme dan kelainan psikiatri. Hiperaktivitas terjadi 
oleh karena kepekaan reseptor simpatetik dan oleh sebab itu dapat dihambat de¬ 
ngan adrenergic blocking agents. Pasień hipertiroidisme dapat menyebabkan EEG ab- 
normal, dengan manifestasi utama perlambatan umum, aktivitas gelombang beta 
berlebihan, dan sekali-sekali aktivitas paroksismal. Kejang jarang disebabkan oleh 
hipertiroidisme, tetapi dapat memacu gangguan kejang sebelumnya. Kejang dapat 
meningkat karena pengobatan tirotoksikosis dengan propranolol. 

Oftalmopati 

Sebagian perubahan oftalmik pada hipertiroidisme dipengaruhi oleh sistem sim¬ 
patetik dan sebagian lagi disebabkan oleh perubahan patologis khusus pada bola 
mata. Pada grup pertama, terdapat retraksi kelopak mata, kelopak mata terbuka łe- 
bar, kedipan kelopak mata terlambat (tanda von Grafe), kedipan mata jarang (tanda 
Stellwag), dan kerutan kulit kening hiiang (tanda Joffrey). Eksoftalmos, tidak sang- 
gup mempertahankan konvergensi (tanda Mobius), oftalmoplegia, pembengkakan 
isi bola mata dan kelopak mata, dan neuropati optik merupakan gejala grup kedua. 
Gejala-gejala grup pertama akan kembali dengan mengembalikan ke keadaan euti- 
roid. Gejala-gejala grup kedua tidak selamanya kembali. Perubahan patologis se- 
hubungan dengan oftalmoplegia, terjadi pada lemak otot, deposit abnormal dałam 
se-sel otot, infiltrasi limfatik, dan fibrosis. Perubahan demikian dapat juga mening- 
katkan tekanan pada vena orbital dan menyebabkan papiledema. Yang dapat juga 
terjadi tanpa tanda okular lainnya. Oftalmopati lebih jinak pada anak. 

Pada satu penelitian seri dari 23 anak dengan hipertiroidisme, 11 orang tidak 
terkena dan 12 (52,3%) orang mempunyai oftalmopati ringan, tidak terdapat oftal¬ 
mopati berat Pengembalian ke keadaan eutiroid biasanya tidak mengembalikan 
oftalmopati. Tetapi Metz menerangkan seorang anak perempuan umur 17 tahun 
dengan penyakit Graves eutiroid dan diabetes melitus juvenil yang diobati dengan 
kortikosteroid sitemik mendapat perbaikan sempuma dan pergerakan mata seria 
diplopia menjadi normal. Atrofi optik dan gangguan lapangan pandang sentral da¬ 
pat terjadi menyertai oftalmoplegia dan bereaksi terhadap terapi kortikosteroid. 

Miopati 

Kira-kira dua per tiga pasień hipertiroidisme menunjukkan kelemahan atau kelela- 
han otot Anak yang terkena tidak berbeda dengan pada orang dewasa. Beratnya 
miopati tidak berhubungan dengan tingkat hipertiroidisme. Kadar CPK serum nor¬ 
mal. Kelemahan kebanyakan bagian proksimal dan dapat disertai dengan twitching 
otot yang bukan fasikulasi. Pada miopati tirotoksikosis akut yang jarang terjadi dan 
hanya pada orang dewasa terdapat kelemahan umum yang timbul dengan tiba- 
tiba, dan gangguan fungsi otot bulbar merupakan tambahan pada gejala-gejala lain. 



514 Manifestasi neurologis penyakit sisternik 


Abnormalitas elektromiogTafi dilaporkan pada lebih dari 60% pasień tirotoksikosis. 
Penemuan yang paling sering adalah pengurangan lama aksi potensial kesatuan 
motor dan peningkatan persentase potensial polifasik. Abnormalitas mitochondria 
mungkin merupakan kelainan tunggal pada biopsi otot. Penyembuhan sempuma 
terjadi setelah beberapa bulan kembali ke keadaan eutiroid. Ada laporan adanya 
kebersamaan hipertiroidisme dengan distrofi miotonik. Pada keadaan demikian 
hipertiroidisme memperbaiki kelemahan otot. Tirotoksikosis mempengaruhi 5% 
pasień dengan miastenia gravis. Seorang pasień dengan hipertiroidisme dan mias¬ 
tenia gravis menyebabkan miastenia menjadi lebih buruk. Kedua keadaan ini harus 
diobati secara simultan. Paralisis periodik jarang sebagai komplikasi hipertiroid¬ 
isme. Kelainan ini dapat dikembalikan dengan membuat ke keadaan eutiroid. 

Pcrgerakan involunter 

Manifestasi neurologis yang lebih sering pada hipertiriodisme adalah tremor yang 
identik dengan tremor fisiologis, dan dapat seperti gejala-gejala hiperaktivitas sim- 
patetik, mempunyai respons terhadap guanetidin dan propranolol. Gangguan 
gerakan abnormal lain yang berhubungan dengan tirotoksikosis adalah koreoateto- 
sis dan distonia torsi. Abnormalitas neurologis lain pada hipertiroidisme termasuk 
koma dan sindrom cnrpnl hnmcl. 

Pengobatan ... . 

Sebagian komplikasi neurologis hipertiroidisme dapat diperbaiki dengan membuat 
keadaan eutiroid. 

Kelenjar Paratiroid 

Hormon paratiroid mengatur homeostatis ion kalsium dałam cairan tubuh dengan 
mempengaruhi 3 jaringan yang penting dałam mempertahankan kadar calsium se¬ 
rum yaitu tulang, ginjal, dan usus. Hormon paratiroid adalah suatu polipeptida 
asam amino rantai tunggal ( single-chain polipeptide). Secara normal dihasilkan oleh 
kelenjar paratiroid, kecuali pada kasus produksi ektopik oleh beberapa tumor ga- 
nas. Untuk mempertahankan keseimbangan kalsium, hormon ini melakukan peng- 
geseran kalsium dari tulang dan dengan meningkatkan absorpsi kalsium dałam 
usus dengan cara meningkatkan perubahan 25 hydroxy-vitarnin D ke bentuk aktif 
1.25 dihydroxy-vitamin D. Manifestasi umum hiperparatiroidisme adalah batu gin¬ 
jal, penyakit tulang, abnormalitas gastro intestinal dan hipertensi. 

Hiperpara tiroidisme 

Patofisiologi 

Efek hiperparatiroidisme pada sistem saraf kemungkinan berhubungan dengan 
hiperkalsemia dan perubahan ion kalsium dałam otak. Gejala-gejala serebral dapat 




Bistok Saing dkk. 515 


disebabkan oleh presipitasi garam-garam kaisium dałam otak, tetapi perubahan pa¬ 
tolog! belum jełas didokumentasikan. Kalsifikasi intrakranial jarang terlłhat. Faktor 
Iain yang menyebabkan gejala neurologis pada hiperparatiroidisme adalah gagal 
ginjal, hipertensi dan hipomagnesemia. 

Manifestasi klłnis 

Kelainan neurologis sering terjadi pada hiperparatiroidisme. Perubahan mental da- 
pat terjadi tanpa ada gejala dan tanda lain, bergantung pada tingkat hiperkaisemia 
dan termasuk perlambatan mental, depresi, ingatan berkurang dan labilitas emosi. 
Perbaikan biasa terjadi setelah pengobatan hiperparatiroidisme, tetapi perubahan 
mental dałam bentuk psikosis dapat muncul setelah paratiroidektomi. Psikosis 
paranoid dapat terjadi pada minggu pertama setelah pengangkatan adenoma para- 
tiroid, walaupun kadar kaisium, fosfor dan magnesium dałam serun tidak nyata 
perubahannya. Sulit menetapkan peranan hiperkaisemia dałam nienyebabkan ge¬ 
jala karena gagal ginjal dan penyakit serebrovaskular yang ada. 

Penyakit neuromuskular sering menyertai hiperparatiroidisme dengan psikosis, 
dan manifestasinya berupa kelemahan dan rasa sakit pada otot bagian proksismal. 
Patogenesisnya dapat dihubungkan dengan hiperkaisemia, walaupun gangguan 
nutrisi, ketidakseimbangan elektrolit, hipofosfatemia, dan uremia dapat berperan. 
Refleks tendon mungkin normal atau aktif, kadar CPK mungkin normal, elek- 
tromiografi dapat menunjukkan salah satu aksi potensial polifasik amplitudo tinggi 
dan berdurasi lama, menyarankan suatu denorvasi. Pemeriksaan biopsi otot mem- 
perlihatkan atrofi serabut otot dan yang terbanyak adalah tipe I, penebalan pembu- 
iuh darah kecil dan membran basalisnya, dan regenerasi serabut otot. Pengobatan 
hiperparatiroidisme dapat memperbaiki penyakit otot. 

Sindrom amiotrophic lateral sclerosis telah dilaporkan pada 2 pasień dengan hiper¬ 
paratiroidisme. Pasień peratam mengalami ataksia, oftalmoplegia internuklear, 
kelemahan otot, atrofi, fasikulasi dan tanda Babiński bilateral. Pasień lain men¬ 
galami disartria, disfagia, kelemahan otot, atrofi, fasikulasi dan hiperefleksia. Pada 
kedua pasień tersebut di atas terdapat peningkatan kadar kaisium dan hormon 
paratiroid. Pengangkatan adenoma paratiroid pada seorang pasień menyebabkan 
remisi hiperparatiroidisme, tetapi tanda neurologis tidak ada perbaikan. Pemerik¬ 
saan postmortem pasień kedua memperlihatkan gambaran khas amiotropic lateral 
sclerosis. 

Krisis paratiroid akut dengan hiperparatiroidisme yang terjadi secara akut 
menyebabkan kadar kaisium serum di atas 17 mg/dl, dan akan timbul gejala mun- 
tah, dehidrasi, kelemahan otot, letargi, perubahan mental dan kejang. Gejala-gejala 
neurologis sering dan menonjol pada hiperparatiroidisme. Pengobatannya adalah 
dengan menurunkan kadar kaisium serum dan rehidrasi. Retardasi mental dapat 
terjadi pada hiperkaisemia infantil idiopatik. Pseudotumor serebral, kejang dan 
buta kortikal telah diterangkan, dan sakit kepala sebagai keluhan umum. 
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Hipoparatiroidisme 

Hipoparatiroidisme primer dapat terjadi pada bayi dan anak. Pada bayi terjadi 
akibat embriogenesis abnormal arkus brakialis mengenai kelenjar paratiroid, timus, 
dan kelainan bentuk wajah yang dapat diturunkan secara trait sex-linked recessive. 
Hipoparatiroidisme sementara dapat kelihatan pada bayi yang dilahirkan ibu de- 
ngan hiperparatiroidisme, sebab kalsium melewati plasenta dan menekan aktivitas 
paratiroid janin. Manifestasi hipoparatiroisisme adalah kalsium serum rendah dan 
kadar fosfor tinggi serta tidak ada tanda rikets, osteomalasia dan gagal ginjal. Pada 
pseudohipoparatiroidisme, hormon paratiroid tidak mempengaruhi ginjal dan ada 
abnormalitas badan khusus, termasuk muka bułat, brachiciactyly, katarak dan per- 
awakan pendek. Pada pseudohipoparatiroidisme timbul manifestasi tubuh hipoti- 
roidisme tanpa abnormalitas biokimia. 

Manifestasi klinis 

Abnormalitas neurologis sering dan kebanyakan disebabkan hipokalsemia. Pada 
penelitian 28 orang dewasa dan anak dengan hipoparatiroidisme terdapat kejang, 
tetani, papiledema, kalsifikasi otak dan retardasi mental. 

Tetani 

Tetani terjadi akibat peninggian eksitabilitas saraf dan kontraksi tonik otot. Tetani 
lokal yang terbatas pada suatu grup otot dapat terjadi (contoh spasme karpopedal 
atau stridor laringeał), dan 90% pasień dengan hipoparatiriodisme dan pseudo¬ 
hipoparatiroidisme mempunyai gejala tetani. Bayi dapat mudah terangsang dan 
hiperrefleksia. Tetani subklinis dapat dinyatakan dengan tanda Cłwostek dan 
Trouseau, yang perta ma dengan mengetok saraf fasialis di depan telinga dan yang 
kedua dengan menaikkan tekanan udara pada manset tensi meter di atas tekanan 
darah sistolis. 

Abnormalitas mental 

Abnormalitas mental dan kognitif termasuk kelainan neurologis, manifestasinya 
berupa psikotik, sidrom otak organik, dan retardasi mental. Abnormalitas mental 
dan kognitif dapat terjadi pada pseudohipoparatiroidisme sewaktu kadar kalsium 
serum normal. 

Kejang 

Kejang biasanya terjadi karena hipokalsemia dan tipe kejangnya bermacam-macam. 
Kejang umum tonik-kłonik adalah tipe yang paling banyak, tetapi kejang fokal, ser- 
angan absens, dan tipe kejang lain dapat terjadi. Kejang dapat pęka terhadap ca- 
haya atau dipacu dengan hiperventilasi. Kejang parsial kompleks jarang terjadi. 
Gejala-gejala tetani tidak tampak bersama-sama dengan kejang. Gambaran univer- 
sal kejang kurang bereaksi terhadap pengobatan antikonvulsan, tetapi sangat baik 
sewaktu kadar kalsium serum dikembałikan ke normal. 
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Gambaran EEG mteriktaj pada keadaan hipokalsemia dapat menunjukkan per- 
lambatan umum, letupan ge^mbang lambat, gelombang tajam dan gelombang 
lambat, a ta u aktivitas gelombang paku. EEG tidak selamanya berubah setelah hipo 
kalsemia dikoreksi. Kejang kemungkinan tidak berhubungan dengan kalsifikasi 
yang dijumpai pada otak Pćsien dengan hipoparatiroidisme. Peninggian tekanan 
intrakranial dengan papiledema tidak sering terlihat. 


Kalsifikasi serebral 

Kalsifikasi serebral bila tera i. teru ta ma ganglia basalis teijadi pada pasień dengan 
hipoparatiroidisme dan pseudohipoparatiroidisme, tetapi tidak begitu sering pada 
pasień dengan hipoparatiroidisme sekunder. Frekuensi abnormalitas ini lebih tinggi 
pada pseudohipoparatiriodisrne. Patologisnya termasuk degenerasi hialin dan kal- 
sifiicasi tunika media dan adventitia pembuluh darah kecil pada ganglia basalis. 
kalsifikasi dapat didetcksi dengan CT-scan waiaupun dengan x-foto rontgen 
negabf. Gangguan pergerakan abnormal terdapat pada beberapa pasień dengan 

kalsifikasi ganglia basalis dan termasuk parkinsonisme, koreoatetosis, dan abnor¬ 
malitas Ienggang. 


Mi opat i 

Miopati timbul dengan gejaia dan peninggian CPK serum, dapat dijumpai pada 
hipoparatiroidisme dan pseudohipoparatiroidisme, kemungkinan ■ berhubungan 
hipokalsemia. ° 


Sin drom Keam-Sayre 

Smdrom ini berupa oftalmoplegia eksterna 1 progresif, degenerasi pigmen retina, 
dan blokadę jantung (hearl błock), sehubungan dengan hipoparatiroidisme. Dasar- 
nya dianggap gangguan autoimun. 


Pengobatan 

Hipoparatiroidisme diobati dengan vitamin D dan pemberian kalsium, biasanya 
memperbaiki gejala-gejala neurologis. 


Kelenjar Adrenal 

Kelenjar adrenal terdiri dari dua bagian, masing-masing dengan embriologis, per- 
sarafan dan fungsi yang berbeda-beda. Korteks adrenal dibentuk dari mesoderm 
masa urogenitalis, sedangkan medula adrenal berasal dari jaringan ektoderm, asal 
sei simpatis sistem saraf terbentuk. Zona glomerulosa luar korteks adrenal mengha- 
silkan aldosteron dan 11 deoksikortikosteron. Produksi mineralokortikoid diatur 
oleh sistem renin-angiotensin dan tidak dipengaruhi ACTH. Glukokortikoid disin- 
tesis dałam zona fasikulata-retikularis. Sintesisnya seluruhnya bergantung kepada 
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ACTH. Daerah ini juga berpartisipasi pada produksi steroid seks. Medula adrenal 
teru tama menghasilkan epinefrm. 

Insufisiensi Adrenokortikal (Penyakit Addison) 

Penyebab insufisiensi adrenokortikal termasuk tuberkulosis, infeksi jamur, metasta- 
sis tumor, amiloidosis, infark, sifilis, dan aułoimun idiopathic adrenocortical insuffi- 
ciency. Yang terakhir ini dihubungkan dengan hipertiroidisme, tiroiditis Hashimoto, 
anemia pemisiousa, DM, hipotiroidisme, dan gagal gonad dini. Tambahan lagi in¬ 
sufisiensi adrenokordkal terjadi pada hipoplasia adrenal kongenital, sindrom 
Addison-acłmlasia-alacńmation, dan adrenoleukodystrophy. Manifestasi insufisiensi 
adrenokortikal primer termasuk hipotertsi, kelemahan, berat badan menurun, res- 
pons terhadap pemberian ACTH tidak ada pada pagi hari, kadar ACTH mening- 
kat, hiperkalemia, dan kadang-kadang hipoglikemia spontan dan toleransi insulin 
menurun. 

Patofisiologi dan neuropatologi 

Kordkosteron dan kortisol secara normal ada dałam otak dan jaringan saraf perifer. 
Pada dkus setelah adrenalektomi konsentrasi total asam amino dałam otak menjadi 
menurun, dan eksitabilitas otak meningkat. Tambahan lagi, kecepatan antar akson 
perifer meningkat secara bermakna pada pasień dengan insufisiensi adrenokortikal 
yang ddak diobad. 

Beberapa gejala dan tanda neurologis dan psikiarik penyakit Addison dapat di- 
masukkan ke hipoglikemia atau perubahan elektrolit. Gejala-gejala dan tanda neu¬ 
rologis dapat juga dihubungkan dengan hiponatremia dan cepatnya penurunan. 
Ensefalopati hiponatremia mungkin akibat berkurangnya kalium intraselułar atau 
edema otak. 

Manifestasi klinis 

Kelainan psikiatrik pada insufisiensi adrenokortikal termasuk neurotis, mudah ter- 
angsang, depresi, perubahan sifat, disorientasi, gangguan ingatan, perubahan ke- 
sadaran, psikosis, dan delirium. Tidak ada gejala psikiatrik khusus. Keterangan dini 
seorang pasień dengan penyakit Addison tuberkulosis melaporkan kelainan neu¬ 
rologis termasuk serangan delirium, kejang, dan koma ( Encephalopaihie Addiso- 
nienne). Pasień dengan penyakit Addison' mengalami kelełahan dan kelemahan 
walaupun dengan natrium dan kalium normal. Pada beberapa kasus elektromio- 
grafi memperlihatkan perubahan miopad. Paralisis periodik hiperkalemik di- 
laporkan pada penyakit Addison, dengan manifestasi paralisis yang simetris dan 
menaik dari tungkai seperti sindrom Guillain-Barre, yang selanjutnya dapat mem- 
pengaruhi otot-otot pernapasan dan saraf kranial, refleks tendon, dan sensasi. 
Gerakan otot dan masukan kalium yang banyak dapat mempercepat serangan. Pa¬ 
tofisiologi komplikasi penyakit Addison kemungkinan berhubungan dengan 
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perubahan eksitasi neural disebabkan oleh konsentrasi kalium ekstraselular yang 
meninggi. Kadar kalium serum yang menurun dapat memperbaiki kelainan neuro- 
muskular. Kejang terjadi sebagai akibat hipoglikemia. Rekaman EEG memperlihat- 
kan perlambatan aktivitas dasar, sekali-sekaliabnormalitas fokal dan jarang abnor- 
malitas iritatif. Jarang terlihat ensefalopati dan papiledema. Ketajaman perasaan 
pengecapan, penciuman dan pendengaran meningkat pada pasień dengan insufi- 
siensi adrenokortikal yang tidak diobati, dan kehilangan koordinasi variasi circadian 
yang normal. Keadaan embali normal setelah pengobatan dengan glukokortikoid. 

Sindrom Cushing 

Sindrom Cushing terjadi akibat kadar glukokortikoid yang berlebihan. Manifestasi- 
nya termasuk muka bułat seperti bulan, bantalan lemak supraklavikular menebal, 
pertumbuhan linear tertahan, kegemukan, diabetes melitus, osteoporosis, hiper- 
tensi, hipokalemia, alkalosis, kelemahan otot, dan mudah terluka. Sindrom ini da¬ 
pat terjadi karena oleh sekresi ACTH yang berlebihan oleh kelenjar pituitari, sekresi 
glukokortikoid yang berlebihan oleh tumor adrenal, atau oleh karena pemberian 
obat glukokortikoid. 

Patofisiologi 

Kortikosteroid dapat menghalangi pertumbuhan otak. Perubahan mental karena 
pengaruh langsung kadar glukokortikoid serum yang berlebihan pada otak. Dapat 
terjadi atrofi sereberal dan serebelar. Glukokortikoid juga mempunyai pengaruh 
pada berbagai proses termasuk kontraksi otot, seperti korporasi asam amino dan 
metabolisme kalsium. 

Manifestasi klinis 

Gejala mental sering timbul berupa neurosis, mudah terangsang, sulit membeda- 
kan, apatik, disorientasi, kurang ingatan, euforia, depresi dan psikosis. Dapat ter¬ 
jadi hipertensi intrakranial benigna. Kelemahan otot terjadi pada lebih separuh 
pasień. Pada pemeriksaan tampak kelemahan otot proksimal, atrofi dan penurunan 
refleks tendon. Elektromiografi memperlihatkan penurunan besar dan Iamanya 
aksi potensial dan polifasik potensial. Pada pemeriksaan histologis terdapat penge- 
cilan serabut otot dengan jaringan ikat dan lemak, degenerasi serabut otot, dan 
penurunan diameter serabut otot, sedangkan penumpukan abnormal mitochondria 
yang dikelilingi oleh glikogen dan rongga-rongga kecil dałam mitokondria dapat 
ditunjiikkan dengan mikroskop elektron. Terdapat adanya variasi dan kurangnya 
hubungan antara gambaran klinis dan hasil elektromiografi dan biopsi. 

Pengobatan 

Sindrom Cushing akibat abnormałitas pituitari dapat diperbaiki dengan adrenalek- 
tomi, sedang yang akibat tumor adrenal diperbaiki dengan mengangkat himomya. 
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Adrenalektomi pada sindrom Cushing sehubungan dengan hiperplasia adrenal da- 
pat merangsang tumor pituitari tumbuh cepat dan menyebabkan kelalnan neurolo- 
gi s, termasuk gangguan lapangan pandang (sindrom Nelson). 

Hiperaldosteronisme (Sindrom Conn) 

Sindrom Conn terjadi akibat sekresi aldosteron yang berlebihan, karena kegagalan 
mekanisme pengaturan homeostasis, sehingga kadar aldosteron tidak mempunyai 
respons terhadap rangsangan fisiologis dan tidak ditekan oleh rangsang pengham- 
bat biasa. Hiperaldosteronisme primer dengan kadar renin plasma di bawah nor- 
mal biasanya terjadi akibat suatu adenoma adrenal kecil atau hiperplasia bilateral 
adrenokortikal. Hiperaldosteronisme sekunder dengan peningkatan renin plasma, 
disebabkab oleh iskemik renal unilateral. Wanita terkena 2,5 kali lebih dari pada 
pria. Kelainan ini sangat jarang terjadi pada masa anak-anak. Manifestasi klinis dan 
laboratorium hiperaldosteronisme termasuk hipertensi, alkalosis hipokalemik, kele- 
bihan aldosteron dan aktivitas renin plasma rendah. Masukan garam banyak tidak 
akan menekan kelebihan aldosteronisme. 

Manifestasi klinis 

Kelemahan otot merupakan gambaran klinis yang paling sering, disebabkan hipo- 
kalemia dan mungkin bervariasi, tetapi dapat juga menjadi berat dan termasuk 
gejala-gejala seperti ptosis dan kesukaran menelan. Serangan dapat bertahan se- 
lama berminggu-minggu. Kelemahan otot proksimal dengan kelainan miopati pada 
elektromiografi dan kadar CPK meningkat, pada biopsi otot terdapat nekrosis. 
Kompiikasi lain berupa serangan parestesia dan tetani hilang-timbul dengan tanda 
Trousseau dan Chvostek disebabkan oleh alkalosis akibat hipokalemia. 

Pengobatan 

Keadaan ini diobati dengan mengembalikan nilai kalium plasma menjadi normal, 
dan mengangkat adenoma dengan operasi. 

A drenoleukodistrofi 

Adrenoleukodistrofi adalah penyakit x-lhiked resesif dengan abnormalitas sistem 
saraf progresif dan insufisiensi adrenokortikal. 

Patofisiologi dan neuropatologi 

Sifat biokimia yang menonjol penyakit ini adalah perubahan perbandingan asam 
lemak rantai panjang yang tinggi (lebih panjang dari C-22) dałam ester kolesterol 
dan gangliosid dałam otak dan korteks adrenal. Sebagai tambahan respons adrenal 
terhadap infus ACTH-berkurang, dan tanda kegagalan adrenal sekali-sekali mun- 
cul. Patologi otak terdiri dari demielinisasi luas atau perubahan mielinosis klasik. 
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Mikroskop elektron memperlihatkan inklusi sitoplasmik yang lain pada sel makro- 
fag. Adrenal menunjukkan sel kortikal membalon, dengan sitoplasma bergaris- 
garis berisi rongga-rongga kecil dan inklusi lapisan-lapisan sitoplasma yang sama. 

Manifestasi klinis 

Gejala biasanya muncul pada masa anak-anak. Manifestasi klinis berupa perubahan 
kognitif dan kelakuan, gangguan penglihatan dan lenggang, disartria, disfagia, 
tetraparesis spastik dan atrofi optik disertai dengan insufisiensi adrenal. Adreno- 
mieloneuropati yang muncul waktu dewasa adalah keadaan yang serupa ditandai 
dengan hipogonadisme yang muncul waktu dewasa, tetraparesis spastik, demen- 
sia, polineuropati dan kegagalan adrenal. Diturunkan secara genetik berupa sex- 
linkcd resesif. Tipe yang muncul pada neonatus berbeda dari tipe yang muncul 
pada anak dengan gejala berupa penyebaran lemak sistemik abnormal lebih luas, 
kejang, degenerasi retinal dan hepatomegali, penurunan genetik sebagai suatu trait 
resesif autosomal. Tanda insufisiensi adrenal akan mendahului gangguan fungsi 
neurologis, tetapi tanda klinis dan laboratorium insufisiensi adrenal dapat tidak 
ditemukan. 

Laboratorium 

Kadar protein dałam cairan serebrospinal meningkat, dan kadar gamma-globulin 
cairan serebrospinal mungkin meningkat. Rekaman EEG menunjukkan perlam- 
batan difus, latensi evoked potential visual meningkat, khusus gelombang P2. Re- 
spons cuoked auditcrry brainstem juga mungkin abnormal. CT-scan menunjukkan 
daerah-daerah densitas yang menurun. Kadar asam lemak rantai sangat panjang 
juga meningkat pada hampir semua lemak, jaringan dan cairan tubuh (termasuk 
plasma). Diagnosis prenatal mungkin ditegakkan dengan mengukur perbandingan 
C26:0/C 2 2:0 pada biakan aminosit. 

Pengobatan 

Pengobatan dilakukan dengan membatasi makanan asam lemak rantai sangat pan¬ 
jang, membantu pengurangan kadar C26:0 dałam plasma pada beberapa pasień, 
tetapi tidak ada perbaikan fungsi neurologis yang jelas. 

Feokromosltoma 

Feokromositoma adalah suatu tumor sel kromafin sistem saraf simpatetik yang 
mensekresi katekolamin; kelainan ini jarang ditemukan. Puncak kejadian tertinggi 
pada masa anak-anak umur 6 dan 15 tahun, tetapi dilaporkan ada pada semua 
umur. Biasanya bentuk tumor adrenal adalah unilateral tunggai. Pada feókromosi- 
toma familia^ tumor bilateral yang letaknya di luar adrenal lebih sering. Gejala 
yang timbul oleh- karena hipersekresi yang terus menerus atau selang-sełing nore- 
finefrin dan epinefrin, berupa sakit kepala, keringat berlebihan, palpitasi, pucat, 
tremor, sakit dada dan perut, kelemahan dan psikis. Manifestasi yang menetap 
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adalah hipertensi, baik yang tenis menerus maupun secara tiba-tiba. Gejala trias be- 
mpa serangan berkeringat, takikardia dan sakit kepala pada pasień hipertensi sa- 
ngat khas. Peningkatan prevalens feokromositoma terjadi pada pasień dengan 
neurofibromatosis dan sindrom von Hippel Lindau. Komplikasi neurologis feokro¬ 
mositoma harus dibedakan dari tumor intrakranial, migren, neuroblastoma, dan 
ensefaiopati hipertensif penyebab lain. 

Manifestasi klinis 

Ketakutan merupakan gejala yang sering, pemah dilaporkan adanya gangguan 
psikis berupa skizofrenia. Serangan berhenti setelah tumor diangkat. Sawar darah 
otak relatif tidak melewatkan katekolamin, oleh karena itu komplikasi neurologis 
feokromositoma berhubungan dengan pengaruh hormon pada pembuluh darah 
susunan saraf pusat. 

Sakit kepala merupakan satu gejala utama feokromositoma, biasanya pada 
kedua daerah frontal atau oksipital, disertai dengan mau muntah dan muntah. Ada 
hubungan di antara sakit kepala dan kecepatan perubahan tekanan darah. Terdapat 
skotoma dan retinopati oleh karena perubahan hipertensi dan buta kortikal oleh 
karena hipotensi. Kelemahan dan parestesia terjadi, tetapi tidak spesifik, dapat pula 
terjadi kejang umum atau fokal. 

Pengobatan 

Pengobatan terdiri dari pengobatan operatif tumor setelah diobati dengan obat 
penghambat adrenergik alfa dan beta. Harus diwaspadai terjadinya hipotensi, 
hipertensi, hipovolemia dan hiperinsulinisme setelah operasi. Krisis hipertensif di- 
tangani dengan fentolamin dan sodium nitroprusid. Prognosis jangka panjang sete¬ 
lah operasi baik. Pada pasień dengan feokromositoma ganas yang tidak dapat dio- 
perasi, pengobatan dengan penghambat alfa dan beta atau sintetis obat pengham¬ 
bat katekolamin sintetk dapat menghilangkan gejala dan tanda neurologis. 

Penyakit Hipotaiamik-Pituitari 

Walaupun hipotatalamus merupakan bagian dari susunan saraf pusat, tetapi ia 
juga merupakan kelenjar endokrin yang penting dengan sekresi vasopresin, oksi- 
toksin dan berbagai-bagai faktor releasing hormon seperti faktor kortikotropin, dan 
faktor pelepas lutenizing-hormon. Penyakit hipotalamus menyebabkan abnormalitas 
neurologis dan kognitif, sehubungan dengan gangguan endokrin atau fungsi non- 
endokrin. Manifestasi neurologis yang dibicarakan di sini dibatasi terhadap ke- 
mungkinan yang berhubungan dengan abnormalitas endokrin hipotalamus. 

Gigantisme Serebral 

Gigantisme serebral ditandai dengan pertumbuhan yang berlebihan, megalensefali, 
da hi menonjol, dagu menonjol ke depan, jarak kedua mata lebar, langit-langit me- 
lengkung tinggi, dan gambaran akromegalik dengan tangan dan kaki besar. 
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Patogenesis 

Patogenesis keadaan ini tidak diketahui. Abnormalitas hipotalamus dianggap seba- 
gai etiologi. 

Manifestasł Klinis 

Dijumpai berbagai tingkat retardasi mental. 

Laboratorium 

Tidak terdapat abnormalitas biokimia dan hormonal yang dijumpai, CT-scan atau 
MRI dilakukan untuk menyingkirkan hidrosefalus. 

Dwarfisme Serebral 

Dwarfisme serebral ditandai dengan keterbelakangan pertumbuhan, gangguan 
fungsi mental, mikrosefali, dan keterlambatan maturasi skeletal. Ini bukanlah suatu 
sindrom spesifik. 

Patogenesis dan neuropatologi 

Anoksia lahir dan kerusakan otak dianggap sebagai penyebab dwarfisme serebral, 
akibat hipofungsi pitutari yang menyebabkan gangguan fungsi otak yang difus. 

Manifestasi klinis 

Dijumpai peninggian tonus otot dan hiperrefleksia (terutama pada tungkai), abnor¬ 
malitas koordinasi motor dan kejang. 

Laboratorium 

Terdapat defisiensi endokrin hormon pertumbuhan kordkosteroid, dan sekresi kor- 
tisol plasma. EEG terlihat adanya abnormalitas yang difus. 

Pengobatan 

Pemberian hormon yang kurang tidak merubah keadaan neurologis. 


Sindrom Laurence-Moon-Biedl 

Suatu sindrom yang bersifat resesif otosomal dengan kegemukan, retardasi mental, 
hipogonadisme, polidaktili, dan retinitis pigmentosa. 

Patogenesis 

Patogenesis yang pasti tidak diketahui, gangguan hormonal hipotalamus dianggap 
sebagai penyebab gejala hipogonadisme dan kegemukan, walaupun beberapa 
pasień tidak meminjukkan gonad atau fungsi pertumbuhan yang abnormal. 
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Manifestasi klinis 

Retardasi mental, biasanya ringan sampai sedang, jarang yang berat, terjadi pada 
80% anak yang terkena. Kadang-kadang dijumpai spastisitas dan abnormalitas ek- 
strapiramidal minor kadang-kadang dijumpai. 

Sindrom Prader-WUii 

Sindrom Prader-Willi ditandai oleh hipotonia neonatal, retardasi mental, perawak- 
an pendek, obesitas lahap makan, infantil seksual, dan diabetes melitus. Gambaran 
lain termasuk bentuk muka tertentu dan skoliosis. Laki-laki yang terkena mempu- 
nyai penis dan testis kecil; perempuan dapat terbentuk buah dada dan rambut pu- 
bis, tetapi tidak akan dapat menstruasi. Banyak kasus terdapat kehilangan ( deletion ) 
tangan pendek kromosom 15. 

Patogenesis dan neuropatologi 

Pada beberapa pasień terdapat defisiensi hormon. Tidak ada patologi sistem saraf 
pusat atau perifer yang jelas. 

Gambaran klinis 

Gejala yang menonjol berupa hipotonia, dapat berat dan pada bayi menyebabkan 
kesukaran makan. Perkembangan motor dan bahasa abnormai dan retardasi mental 
juga dapat terjadi. 

Laboratorium 

Terdapat hipogonadisme hipogonadotropik, hasil pemeriksaan radiologis, elek- 
tromiografi, pemeriksaan kecepatan antar saraf dan biopsi otot biasanya normal. 

Pengobatan 

Perangsangan gonadotropik yang lama dapat menyebabkan pubertas dan sper- 
matogenesis. Pubertas spontan dapat terjadi walaupun secara klinis terjadi kriptor- 
kisme. 

Gangguan Hormonal Hipotalamik-Pitflitari 
Akromegafi 

Akromegali adalah akibat hipersekresi hormon pertumbuhan sel somatotropik 
lobus anterior pituitari, sekunder terhadap salah satu adenoma atau abnormalitas 
hipotalamik. Gambaran somatik yang khas termasuk tangan dan kaki besar, lidah 
besar, geligi jarang, suara kasar, muka khas dengan hidung dan rahang besar, 
kiposis tulang leher, penebalan kulit dan keringat yang berlebihan dan terjadi 
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gangguan penglihatan bitemporal. Dua puluh persen pasień mempunyai goiter, 
dan kira-kira 15% menderita obesitas. Penyakit ini berłanjut secara periahan-iahan. 
Akromegali hampir tak pernah terjadi pada masa anak-anak. 

Manifestasi klinis 

Sindrom carpal tunnel merupakan jenis gejala yang paling sering, karena neuropati 
perifer, tetapi dijumpai juga neuropati jenis lain. Miopati dimulai dengan gejala- 
gajala kelemahan atau penurunan toleransi latihan 8-12 tahun setelah terjadinya ak¬ 
romegali dan berłanjut secara lambat. 

Kelemahan terjadi pada bagian proksimal, tanpa terkenanya otot-otot aksial dan 
kranial. Pada akromegali adanya miopati tidak berhubungan dengan luasnya ab- 
normalitas endokrin yang terjadi (contoh hipertiroidisme, hipoadrenalisme, 
hipogonadisme). 

Laboratorium 

Pada miopati kadar enzim otot dałam serum mungkin normal atau sedikit men- 
inggi, dan elektromiografi memperlihatkan gambaran miopati. Pemeriksaan biopsi 
otot dapat memperlihatkan perubahan ringan degenerasi serabut, peningkatan 
jumlah inti dałam, dan hipertrofi serabut tipe II, penurunan jumlah miofibril atau 
menurunnya diameter, kemungkinan hanya terlihat dengan mikroskop elektron. 
Hasil biopsi saraf suralis pada pasień dengan neuropati dapat memperlihatkan 
hipertrofi perineural dan endoneural dan degenerasi akson. 

Pengobatan 

Kedua-duanya neuropati dan miopati mengalami perbaikan setelah hipofisektomi. 

Sindrom DIensefalik 

Sindrom diensefalik biasanya terjadi pada bayi, kebanyakan pada 2 tahun pertama. 
Patogenesis 

Biasanya dijumpai suatu tumor pada hipotalamus, ventrikel ketiga, atau nervus op- 
tikus dan kiasma optikum, dan jarang di daerah ventrikel keempat. Kebanyakan tu¬ 
mor adalah glioma yang keganasannya rendah. Sindrom sebagai akibat fungsi 
hipotalamus yang abnormal, termasuk proses pertumbuhan yang berhubungan 
dengan endokrin, oleh karena kerusakan langsung organ ini atau kerusakan pada 
peijalanan afferennya. 

Manifestasi klinis 

Anak yang terkena kelihatannya sadar, mudah terangsang, dan mungkin hiperki- 
netik. Gagal menaikkan berat badan dan mungkin tak bisa masuk makanan. Abnor- 
malitas lain termasuk nistagmus, atrofi opdk, hidrosefałus, dan tangan/kaki besar. 
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Gejala neuroiogis klasik setempat mungkin tidak ada. Variasi kadar kortisol plasma 
kurang pada siang hari, gagal bereaksi ke metapiron, dan sekresi hormon pertum- 
buhan tidak sesuai. 

Pengobatan 

Diperlukan operasi mengangkat tumor, radiasi dan kemoterapi dipertimbangkan 
tergantung pada tipe histologis tumor. 

Diabetes Insipidus 

Patogenesis dan neuropatologi 

Problem dasar adalah kegagalan sistem hipotalamik hipofisis mensintesis atau 
mengeluarkan vasopresin (hormon antidiuretik). Akibatnya ginjal tak dapat mena- 
han air. Kemungkinan etiologinya adalah suatu abnormaiitas neuron sistem 
supraoptik-hipofisial, glioma hipotalamik atau kraniofaringioma, penyakit Hand- 
Schuller-Christian, sarkoidosis, trauma kapitis atau opersi otak. Bentuk familial dari 
keadaan ini muncul dengan suatu pola bawaan lahir dominant otosomal atau 
x-linkcd. 

Manifestasi klinis 

Dijumpai poliuria, polidipsia dan dehidrasi. Manifestasi neuroiogis berupa seran- 
gan permulaan diabetes melitus, atau berhubungan dengan dehidrasi. Terdapat os- 
molaritas plasma ynng tinggi dan osmolaritas urine yang rendah. : 

Pengobatan 

Pengobatan adalah dengan memberikan l-desamino-8-d-arginin-vasopressine 

(ODAVP). 

Hipogonadisme Hipogonadotrofik 

Telah dilaporkan hipogonadisme hipogonadotrofik yang berhubungan dengan 
ataksia progresif, tuli saraf dan demensia progresif. Telah diamati satu keluarga, 
seorang laki-laki dan dua orang perempuan dengan ataksia, demensia dan kejang 
sewaktu adolesensia. Terdapat juga hubungan hipogonadisme dangan sindrom 
Mobius (oftalmoplegia kongenital dan paralisis fasialis) dan neuropati perifer 
subklinis. Pengobatan terdiri dari penggantian hormonal. Sindrom Kallmann di- 
manifestasikan dengan hipogonadisme hipogonadotrofik disertai dengan anosmia 
(tidak dapat meneium) dan diturunkan secara x-linked (dengan gen ditempatkan di- 
bagian distal regio Xp) dominant otosomal, atau diturunkan secara resesif. Hipogo¬ 
nadisme hipogonadotrofik ada yang berhubungan dengan sindrom Marinesco- 
Sjorgen (ataksia serebral, katarak kongenital dan retardasi mental). 
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Hipopituitarisme 

Abnormalitas neurologis pada bayi dengan jupopituitarsme idiopatik adalah ke- 
jang neonatal, perkembangan terlambat, retaidasi menu! dan epilepsi. Beberapa 
kelainan ini mungkin merupakan akibat masalah medis yang bersamaan termasuk 
hipoglikemia neonatal, prematuritas, asfiksia perinatal. kelahiran sungsang, kela- 
hiran dengan cunam dan perdarahan dini selama kehamlan. yang dapat menye- 
babkan abnormalitas neurologis dan hipopiaiitarisme. Kelainan perkembangan 
otak, termasuk disfasia septo-optik, hipoplasia optik dan agenesis korpus kalosuni 
dapat juga disertai hipopituitarisme. MRI dapat memperlihatkań volume adeno- 
hipofisis, gangguan tangkai pituitari dan dijumpai intensitas dnggi tanda khusus 
pada pituitari posterior atau di bawah eminens hipotalamus. 

Pengaruh hormon hipotalamik-pituitari pada neurokogr.itif 

Banvak peptida hipotalamik-pituitari terdapat dałam otak dan mempunyai penga¬ 
ruh pada perasaan, kelakuan, dan fungsi kognitif. Vasopresin pada tikus mempu¬ 
nyai pengaruh pada ingatan, keterlambatan extv:ction dan respons menyingkir aktif 
dan mengembalikan tikus ke normal dengan mengangkat hipofisisnya. Daerah tar- 
get otak untuk aksi hormon ini mungkin pada daerah septal otak, hipokampus, 
amigdala, dan nukleus rhape dorsal. Hormon adrenokordkotropik (ACTH) dapat 
mempunyai pengaruh pada proses perhatian. 

Pengaruh hormon adrenokortikotropik dan kortikosteroid pada epilepsi 

ACTH mempunyai aktivitas antikonvulsan pada ganguan kejang tertentu pada 
masa anak-anak, terutama spasme infantil. Teiah dicoba pada tipe kejang Iain yang 
tidak berhasil dengan antikonvuIsan biasa. temyata terkhasiat pada beberapa 
pasień. ACTH yang diberikan pada tikus-tikus yang sedang berkembang sebelum 
hndling menghasilkan proses kindling sempuma pada sebagian kecil dibandingkan 
dengan yang tidak diberikan. Mekanisme pengaruh antikonvulsan ACTH tidak 
diketahui, kemungkinan mempunyai pengaruh langsung pada otak. 

Pengaruh hormon hipotalamik-pituitari pada perkembangan otak 

Bukti pengaruh anatomik dan biokimia hormon hipotalamik-pituitari pada per¬ 
kembangan otak terlihat pada binatang percobaan di laboratorium. Hormon per- 
tumbuhan yang disunbkkan pada tikus hamil meningkatkan jumlah neuron, jum- 
lah dendrit pemeuron, dan panjangnya dendrit pada waktu lahir. Pengaruh ACTH 
pada perkembangan otak belum jelas. ACTH dosis tinggi (20 fU/kgBB) disuntikkan 
pada tikus baru lahir tiap hari selama 4 minggu perta ma kehidupan, tidak terdapat 
pengaruh yang bermakna pada berat otak, isi protein DXA dan RNA, kadar ami- 
noamin dan nukleotida siklus, atau aktivitas asam glutamat dekarboksilase. Teiah 
ditunfukkan pula pengaruh pengobatan pada-isi protein otak. tetapi keadaan hanya 
semen tara dan tidak dapat bertahan lama. Kortikosteroid yang diberikan kepada 
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binatang ima tur, menghalangi pertumbuhan o tak, sintesis protein dan mielinisasi. 
Biła tikus diberikan metił prendnisolon pada hari kehidupan 6, 9,12, pada umur 6 
minggu otak mereka memperlihatkan penurunan cabang-cabang dendrit yang ber- 
makna dibandingkan dengan kontrol. Penelitian anak dengan kekurangan hormon 
pertumbuhan memperlihatkan distribusi inteligensi normal, tidak ada kekurangan 
kognitif khusus. 

Pengaruh lain hormon hipotałamik-pituitari 

Pengobatan dosis tinggi hormon hipotalamik pituitari memperbaiki neurologis dan 
kerusakan sumsum tulang. Mekanisme perbaikan yang demikian tidak diketahui, 
tetapi sebagian dapat disebabkan o!eh pengaruh perangsangan hormon pada neu¬ 
ron motor dan peranannya sebagai antagonist opiat. 

Diabetes Melitus 

Diabetes melitus (DM) adalah penyakit endokrin yang pałing sering pada anak, ke- 
jadiannya kira-kira 1 dari 500 anak. Penyakit ini terjadi karena metabolisme glukose 
abnormal. Dikenal 2 bentuk DM primer yaitu insulin-depcndcnt diabetes melitus 
(IDOM) atau tipe I dan noninsulin-depcndcnt diabetes melitus (NIDDM) atau tipe II. 

Kira-kira 90% anak IDOM terdapat gangguan anatomi, dengan kadar insulin 
yang bcredar dałam darah sangat rendah atau tak dapat diukur, ini dapat terjadi 
setelah infeksi virus (termasuk coxsnckie B4) dan disertai dengan adanya antibodi 
terhadap sel pulau-pulau Langerhans, dinding sel dan sitoplasma. Pada NIDDM 
waktu sekresi insulin abnormal, disposisi genetik dan kegemukan merupakan fak- 
tor-faktor predisposisi yang penting, dan organ-organ akhir kebal terhadap insulin 
dengan hilangnya ikatan terhadap reseptor sel. 

Penyakit DM meningkat pada penyakit neurologis tertentu termasuk Friedrich 
ataksia dan progeria. Gejala-gejala dini DM adalah polifagia, połiuria dan polidip- 
sia dengan berat badan semakin turun, kelemahan dan gangguan penglihatan. 
Pada waktu ditemukan hampir sepertiga pasień mempunyai ketoasidosis diabetik, 
dengan berbagai-bagai gangguan metabolik yang memerlukan pengobatan intensif. 
Penyakit DM yang berlanjut, maka sistem lain menjadi kena, di antaranya saraf 
sentral dan periter. Komplikasi neurologis terjadi akibat penyakit itu sendiri atau 
karena hipoglikemia yang terjadi pada perjalanan penyakit. Hipoglikemia terutama 
mempengaruhi SSP menuju ke kejang, koma dan sindrom mental organik, sedang- 
kan komplikasi DM dapat mengenai susunan saraf pusat dan perifer. 

Ncuropati diabetik 

Komplikasi DM yang umum adalah neuropati, kira-kira 50% pasień diabetes yang 
menerima insulin mengałaminya dałam berbagai tingkat, lebih sering pada kasus 
yang sudah lama. Dengan anamnesis saja dapat dideteksi adanya neuropati pada 
beberapa pasień diabetes. Flektrofisiologis kadang diperlukan untuk mendiagnosis 
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pasień yang tidak ada gejala-gejala. Prevaiens poiineuropati klinis meningkat seja- 
jar dengan lamanya DM. Delapan persen terjadi pada waktu didiagnosis, sampai 
50% setelan 25 tahun menderita DM. Pada kebanyakan pasień manifestasinya 
hanya penurunan refleks Achilles atau penurunan rasa getaran di kaki. Klinis mi¬ 
nor dan abnormalitas kecepatan hanta"ran saraf dilaporkan pada 11 dari 107 anak 
pasień diabetes di bawah umur 17 tahun. Anak yang terkena adalah anak yang le- 
bih lama mengalami penyakit dari pada yang tanpa neuropati. Pemeriksaan 25 
kasus secara berurutan yang dirawat dengan diabetes melitus di bawah umur 18 
tahun memperlihatkan kejadian neuropati yang lebih tinggi. Empat orang dengan 
bukti neuropati perifer dan empat orang yang lain mengalami gangguan kecepatan 
antar saraf motor peroneal. Pada satu grup 15 orang anak dengan neuropati dia¬ 
betik, 13 orang menderita poiineuropati perifer, dan 2 orang menderita mononeuro- 
pati peroneal bilateral. Lamanya mengalami diabetes bervariasi dari beberapa 
minggu atau bulan sampai 9 tahun. 

Patofisiologi dan neuropatologi . 

Hiperglikemia adalah komponen penting dałam patogenesis neuropati diabetik 
pada anak sebagaimana pada dewasa. Adanya dan luasnya neuropati berhubun- 
gan dengan lama dan beratnya hiperglikemia. Pengobatan yang sesuai yang mem- 
buat normoglikemia dapat mengembalikan abnormalitas klinis. Hubungan antara 
hiperglikemia dan neuropati perifer kemungkinan akibat abnormalitas metabo- 
lisme mioinositol dan gangguan natrium kalium adenosintrifosfat. Konsentrasi 
mioinositol, suatu komponen penting dałam selaput mielin akson berkurang pada 
DM binatang percobaan. Patologi neuropati diabetik terutama sebagai neuropati 
aksonal. Ada juga ketidak tergantungan demielinisasi. Nampak perubahan pada 
kapiler endoneurium saraf perifer. Dinding kapiler menebal, membran basal per- 
ineurinal melebar. Perubahan penyumbatan pembuluh darah kecil terjadi pada 
pasień diabetes. Perubahan demikian pada pembuluh darah halus perineurinal da¬ 
pat menyebabkan ke infark mułtipel saraf proksimal. 

Manifestasi klinis 

Ada 2 golongan sindrom neuropati yang muncul pada DM yaitu poiineuropati dis- 
tal simetrik, neuropati motor proksimal dan fokal. 

Tipe neuropati diabetik yang paling sering adalah gabungan poiineuropati 
sensori-motor otonomik dari berbagai tingkat, dengan abnormalitas sensori terjadi 
dałam pola kaos kaki dan rasa sakit terbakar pada kulit, kramp, atau rasa sakit 
yang lebih buruk pada malam hari. Pada kasus berat nampak anestesia dengan 
ulkus neuropatik dan artropati. Neuropati akut setelah ketoasidosis dapat kembali 
normaL Neuropati otonomik dapat terjadi pada pasień dengan neuropati diabetik, 
tetapi jarang, gejala berupa diare, takikardia, hipotensi ortostatik, gangguan keri- 
ngat, abnormalitas kantong air seni, abnormalitas tidur dan impotensi. Neuropati 
motor proksimal yang simetrik amiotrofi diabetik, biasanya mengenai pasień 
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diabetes yang lebih lama dan manifestasinya berupa kelemahan progresif otot-otot 
sendi paha dan paha, kadang-kadang disertai dengan sakit pada paha, berat badan 
semakin turun dan sering pengobatan diabetesnya ku rang baik. Sebagian perbai- 
kan terjadi dałam 6-12 bulan setelah diatasi kadar glukose dałam darah. 

Neuropałi fokal dan multipel termasuk mononeuropati akut atau neuropnti 
mulłifleks merupnkan neuropati perifer yang penycmbuhannya terjadi berbulan- 
bulan. Saraf mcdianus, ulnaris dan poplitea leteralis sering terkena. Neuropati oku- 
lomotor adalah saraf kranial yang paling sering terkena pada pasień dewasa den¬ 
gan diabetes. Mulanya dengan tiba-tiba dan mungkin sakit, pupil terganggu. Saraf 
otak ke IV, V, VI dapat juga dipengaruhi. Oftalmoplegia terjadi sewaktu lesi pcm- 
buluh darah mengenai nukleus saraf atau saraf itu sendiri. Palsi okular dapat ter- 
jadi pada anak dengan DM. Penelitian menunjukkan pasień dengan diabetes, 11,4% 
dari 684 pasień dengan paresis fasialis idiopatik ( Bell's palsy)/ 28,4% dari 67 pasień 
dengan fasialis paresis berulang atau bilateral, dan 16,S% dari 440 pasień dengan 
Hell's palsy yang telah berumur 30 tahun atau lebih tua, menunjukkan bahwa 
pasień lebih sering dengan Relis palsy daripada orang yang tidak menderita diabe¬ 
tes. Saraf otak ke VIII dapat juga terkena pada DM. 

Laboratorium 

Keccpatan huntar sarat lambat. elektrorniografi menunjukkan abnormalitas degen- 
erasi dan mungkin pada kendaan permulaan pęka dari gangguan keccpatan hantar 
saraf. Amplitudo potensial sensori dapat menurun secara dini, dan cvokcei potentiai 
somatosensori mungkin menunjukkan perlambatan. 

Pengobatan 

Pasień yang menerima insulin terus menerus menunjukkan perbaikan yang ccpat 
dan dałam waktu lama pada keccpatan hantar saraf. Pengawasan glukose yang 
teratur, dan pada kebanyaknn kasus hampir mcmerlukan pengobatan insulin. Pen¬ 
gobatan ganglioside telah menghasilkan beberapa perbaikan keccpatan hantar saraf 
motor dan sensori. Neuropnti yang sakit dapat diobati dengan fenitoin atau karba- 
ma/.epin. Pada gangguan autonomik, metadopramide dapat diberikan untuk gang¬ 
guan motilitas gastro-intestinal dan fludrocortison pada hipotensi ortostatik. 

Retinopati 

Frekucnsi retinopati meningkat sesuai dengan lamanya penyakit. Terjadi pada 1% 
pasień diabetes 0-4 tahun setelah diagnosis DM, pada 25% 5-9 tahun setelah diag¬ 
nosis, dan pada 67% 10-16 tahun setelah diagnosis. Frekuensi retinopati lebih ban- 
yak pada dewasa daripada anak, dan jarang terlihat sebelum pubertas. Perubahan 
retina pada DM berupa mikroancurisma, perdarnhan, edema makula, perdarahan 
prcrctinal dan easkulnrisasi baru. Perubahan retina pada anak dengan retinopati 
diabetik terutnma mikroancurisma, eksudasi dan edema makula. Ada hubungan 
antara kontrol diabetes yang kurnng dan yang baik mengenai terjadinya retinopati. 
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Embriopati 

Sejumiah abnormalitas SSP dan organ lain terdapat pada bayi baru lahir dari ibu 
pasień diabetes. Malformasi SSP dilaporkan berupa kerusakan tuba neuralis (anen- 
sefali, spina bifida), displasia kaudal, mikrosefali, hipoplasia nervus optikus, hidro- 
sefalus, atrofi otak dan retardasi mental. Kebanyakan terjadi sebelum niinggu ketu- 
juh masa kehamilan. Pengaruh teratogenik DM mungkin dicetuskan oleh dua 
keadaan mitosis inhibiłing (penghalangan mitosis), kadar asam askorbut intraselular 
rendah dan kadar asam dehidroaskorbut plasma meninggi. 


Sindrom dengan Atrofi Optik 

DM juvenil disertai dengan atrofi optik primer, dan ketulian, dan scbagai lambalian 
dengan diabetes insipidus dan gangguan fungsi hipotalamik (sindrom DIDMOAD). 
Terjadi atonia kandung kemih pada beberapa pasień dengan sindrom ini yang 
mungkin resesif autosomal. 

Komplikasi SSP 

Anak dan orang dewasa dengan IDDM dapat mengalami abnormalitas pada uji 
kognitif. DM yang terjadi pada 5 tahun pertama kehidupan lebih banyak menun- 
jukkan kekurangan kognitif dałam semua bidang, termasuk inteligensi, kesanggu- 
pan visuospatiaI, kecepatan motor dan koordinasi mata-tangan, dibandingkan 
dengan pada yang timbul pada umur yang lebih Iambat. Sebagai akibatnya mereka 
mempunyai kemajuan sekolah lebih buruk. Otak yang muda lebih pęka terhadap 
gangguan metabolik yang disebabkan oleh DM. Anak yang mengalami serangan 
hipoglikemia berat, teru tama sebelum umur 5 tahun mungkin mengalami risiko 
tinggi kemungkinan terjadinya abnormalitas neuropsikologis. Penyakit serebro- 
vaskular pada anak dengan IDDM jarang dijumpai. Diduga ada hubungan antara 
angiopati serebral dengan DM, tetapi tidak ada bukti yang jelas. Kejang tidak biasa 
pada anak. Abnormalitas EEG kelihatan pada dewasa dan anak dengan DM. Ada 
anggapan bahwa abnormalitas EEG dihubungkan dengan frekuensi serangan hipo¬ 
glikemia berat, sebagian dapat dihubungkan dengan serangan ketoasidosis. Keter- 
lambatan Iatensi gelombang P100 dari reaksi evoked uisual dijumpai pada seper- 
empatsampai sepertiga diabetik muda. 

Ketoasidosis Diabetik 

Diperkirakan 16% mortaiitas diabetes disebabkan oleh karena ketoasidosis diabetik. 
Gejala-gejala pendahuluan sindrom ini termasuk hilangnya nafsu makan, rasa haus 
meningkat, sakit kepala, kelemahan, sakit perut dan otot, dan pernapasan yang da¬ 
łam dan cepat (pernapasan Kussmauł) oleh karena asidosis metabolik. Terjadi hipo 
kapnia dan vasokonstriksi serebral yang dapat mengakibatkan berkurangnya aliran 
darah otak dan menurunnya pemakaian oksigen otak. pH otak yang dilindungi 
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sawardarah otak, biasanya tidak terkena secara bermakna. Derajat ketoasidosis 
diabetik dan tingkat penyembuhan bervariasi. 

Neuropatologi dan patogenesis 

Pemeriksaan patologi otak anak yang meninggal dari sindrom ini memperlihatkan 
edema umum, herniasi unkus dan tonsilar, dan nekrosis Iapisan granular serebe- 
lum. Patogenesisnya belum diketahui dengan pasti. Pembengkakan otak subkłinis 
tanpa abnormalitas neuroiogis yang menonjol muncul pada kebanyakan pasień 
yang diobati ketoasidosis diabetiknya. Model ketoasidosis metabolik binatang per- 
cobaan tidak terjadi edema serebral kalau tidak diberikan insulin sebagai tambahan 
pada cairan, menunjukkan bahwa insulin berperan pada patogenesis keadaan ini. 
Faktor lain yang dapat mempengaruhi edema otak adalah pemberian cairan yang 
kecepatannya berlebihan dan sekresi vasopresin meningkat. Biasanya edema otak 
menjadi nyata setelah berjam-jam pengobatan ketoasidosis diabetik dimulai dan 
keadaan biokimia mulai membaik. Manifestasi utamanya adalah perubahan status 
mental yang berlanjut ke koma. Kelainan neuroiogis lain adalah oftalmoplegia dan 
posisi dekortikasi atau deserebrasi. 

Laboratorium 

EEG abnormal, tingkat abnormalitasnya sesuai dengan keadaan biokimianya (mi- 
salnya kadar glukose serum, osmolaritas, bikarbonat), tetapi tidak dengan pH da- 
rah. Perubahan elektroensefalografi menetap pada sebagian pasień yang diikuti se- 
lama 2-5 bulan. CT-scnn dapat menolong untuk menunjukkan udema serebral. 

Pengobatan 

Pengobatan edema otak harus cepat dan termasuk hiperventilasi, pennnganan 
cairan yang berhati-hati, dan bila diperlukan pemberian manitol. 

Hipoglikemia 

Dikatakan hipoglikemia bila kadar glukose plasma di bawah 2,2 mmol/L. Etiologi 
hipoglikemia pada bayi dan anak terdiri dari 2 keadaan patologi, yaitu: a. pe- 
makaian glukose berlebihan dengan hiperinsulinisme, seperti yang terlihat pada 
nesidioblastosis dan tunior sel pulau-pulau Langerhans, dan b. produksi glukose 
yang tidak sesuai. Hal yang terakhir ini terdapat pada bayi prematur, hipoksia atau 
penyakit hati, penyakit metabolik seperti galaktosemia, tirosinemia, dan defek oksi- 
dasi asam lemak. Hal serupa juga terjadi akibat gangguan pengaturan hormon 
(hormon pertumbuhan atau kortisol) atau obat-obat seperti sulfonamide, propra- 
nolol dan salisilat. Keadaan-keadaan tersebut sering terjadi pada waktu neonatal, 
yang dapat bersifat sementara, berulang (sebagian akibat abnormalitas enzimatik 
metabolik), atau sekunder terhadap keadaan patologik lain, terutama pada be- 
berapa kelainan susunan saraf pusat. 
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Neuropatologi dan patogenesis 

Hipoglikemia terutama yang berlangsung lama, menyebabkan perubahan kalsium 
intraselular dan kalium ekstraselular yang akan menyebabkan kemalian sel. 
Kerusakan otak disebabkan oleh hilangnya neuron terutama dałam korteks sere- 
bral, terutama di bagian posterior serebrum dan akan terjadi gliosis. Gejala sisu 
hipoglikemia pada waktu neonatal berupa mikroserali, atrofi dan hipomielinisasi 
substansia alba. Hipoglikemia yamg dibuat pada anak tikus dengan menyunlikkan 
insulin sekali sehari selama 18 hari, menyebabkan penurunan berat otak, sel. dan 
penurunan kecepatan pembentukan sulfatide mielin. 

Manifestasi klinis 

Gejala dan tanda hipoglikemia termasuk penurunan kesadaran (koma, stupor atau 
letargi), perubahan kelakuan (kebingungan, ketakutan), pusing, tremor, kojang 
(umum atau fokal) dan hemiparesis mendadak. Pada waktu neonatal -geja lany a 
termasuk stupor, jiłłcritiess, kejang, apne, mudah terangsang, dan hipotonia. Kejang 
Iebih sering pada bayi dengan hipoglikemia yang berlangsung lama, dan pengo- 
batan yang terlambat. Kebutaan kortikal telah dilaporkan pada seorang anak de¬ 
ngan serangan hipoglikemia berat. Neuropati perifer juga telah dilaporkan pada 
pasień dengan tumor sel pulau-pulau Langerhans, yang mengakibatkan hipoglike¬ 
mia. Neuropati yang terjadi adalah sensori-motor bagian distal, dan terjadi selama 
hipoglikemia berat dan berulang-ulang. 

Perubahan patologi pada saraf perifer berupa degenerasi selaput mielin, dener- 
vasi dan penumpukan limfosit di luar pembuluh darah. Kecepatan antar saraf nor- 
mal dan elektromiografi menunjukkan fibrilasi dan merupakan petunjuk lokasi 
abnormal dałam sel komu anterior. Hipoglikemia sedang atau berat pada bayi ber- 
hubungan dengan perkembangan neurologis selanjutnya, terutama apabila ber¬ 
langsung lama atau berulang. Abnormalitas neurologis dan inteligensi dijumpai 
pada anak berat badan lahir rendah yang mengalami hipoglikemia neonatal walau- 
pun bila hipoglikemia diketahui dan pengobatan adekuat. Sebagian penelitian ti- 
dak menunjukkan hubungan di antara tingkat hipoglikemia dan gejala yang akan 
datang, sedangkan laporan yang lain mengatakan bahwa hipoglikemia simtomatik 
prognosisnya jelek. CT-scan pada hipoglikemia neonatal menunjukkan hipodens 
periventrikular dan jarang perdarahan intrakranial. 

Pengobatan 

Pencegahan keadaan hipoglikemia dan pengobatan segera terhadap tanda dan 
gejala-gejala hipoglikemia, yang paling baik adalah dengan memberikan glukose 
intravena. 
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Kelainan Toksik dan Nutrisi 


Taslim S .Soetomenggolo, Sunartini Iman 


Kelainan toksik 

Hampir semua zat toksik di sekitar kita dapat menyebabkan kelainan neurologis 
apabila terserap dałam jumiah cukup. 

Timah Hitam 

Keracunan timah hitam dapat menyebabkan ensefalopati akut. Sumber timah hitam 
yang menyebabkan keracunan biasanya berasal dari cat rumah atau cat alat-alat 
lain dan alat rumah tangga yang mengandung timah hitam. Sumber timah hitam 
lain adalah dębu yang mengandung timah hitam dari emisi mobil, dan timah hitam 
dałam insektisida. 

Sampai sekarang bełum diketahui kadar berapa yang menyebabkan neurotok- 
sisitas, tetapi Akademik Pediatrik Amerika menyatakan kadar 25 ug/dl atau Iebih 
jelas menyebabkan intoksikasi. Pada keracunan timah hitam, hampir semua organ 
terkena, antara lain darah, susunan saraf pusat dan saraf perifer. 


Manifestasi Klinis 

Gejała neurologis keracunan timah hitam mulai dari yang paling ringan sampai 
yang paling beraŁ Biasanya sebełum timbuł gejala ensefalopati didahułui ołeh ge¬ 
jała prodromał berupa pucat, iritabeł, anoreksia, sakit epigastrik, muntah, dan kon- 
stipasi. Kemudian baru timbuł kejang, kesadaran menurun dan kelainan neurologis 
berupa kelumpuhan saraf otak VI, VII, ataksia, peningkatan tekanan intrakranial 
dan kaku kuduk. Kelainan perifer berupa neuritis perifer, dan kelainan lain berupa 
penurunan kecerdasan. 
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Diagnosis 

Diagnosis intoksikasi timah hitam ditegakkan berdasarkan gambaran klinis dan pe- 
meriksaan penunjang. Manifestasi klinis yang paling penting adalah kejang dan 
peningkatan tekanan intrakranial. Pemeriksaan penunjang adalah pemeriksaan ra- 
diologis pada metafisis tulang panjang, pemeriksaan darah tępi ditemukan adanya 
bnsophilic steppling, pemeriksaan kadar timah hitam dałam darah, dan pemeriksaan 
kecepatan hantar saraf (KHS) terlihat adanya penurunan KHS walaupun belum 
jelas adanya neuropati. 


Pengobatan dan Prognosis 

Pengobatan dilakukan apabila kadar timah hitam darah 45 pg/dl atau lebih, dan 
dipertimbangkan bila kadar timah hitam darah 25 pg/dl atau lebih. Tujuan peng¬ 
obatan adalah menurunkan tekanan intrakranial yang meningkat, mengeluarkan 
timah hitam dari darah dan jaringan, dan mencegah penyerapan timah hitam lebih 
lanjut. Sumber timah hitam yang menyebabkan keracunan harus disingkirkan sebe- 
lum pasień pulang dari perawatan. 

Pasień dengan kadar timah hitam melebihi 70 pg/dl diobati dengan 2,3 di- 
merkaprol (BAL), diikuti oleh ednte calcium disodium (EDTA). Pasień dengan kadar 
timah hitam kurang dari 70 pg/dl dan lebih dari 55 pg/dl diobati hanya dengan 
EDTA, pasień dengan kadar timah hitam kurang 55 pg/dl diberikan pengobatan 
apabila pada tulang panjang terdapat garis timah hitam (lendłine) pada pemeriksaan 
radiologis dan uji'provokasi EDTA positif. Pada pasień diberikan pengobatan den¬ 
gan D-penisilamin. 

Walaupun diberikan pengobatan secara baik prognosis pasień dengan ensefalo- 
pati timah hitam tidak baik, mortalitasnya 5-50% tergantung beratnya penyokit. Ke¬ 
jang kambuh pada 40%, dan 20% mempunyai gejala sisa neurologis berupa 
hemiparesis, kebutaan, dan spastisitas bilateral. 


Thallium 

Anak mengalami intoksikasi karena kecelakaan terminum pestisida yang mengan- 
dung thallium. Bagaimana logam ini dapat merusak susunan saraf belum diketa- 
hui. Pada pasień yang meninggal dunia ditemukan adanya edema substansia alba, 
dan perubahan degeneratif sel saraf korteks serebral dan serebelar, hipotalamus, 
nuklei olivari, dan korpus striatum. Pada saraf perifer ditemukan adanya hilangnya 
serabut-serabut bermielin dan degenerasi akson sentral sel ganglia sensori. 

Tergantung dosis yang terminum, intoksikasi dapat menyebabkan kematian 
pada fasę akut dengan gagal ginjal dan gagal jantung. Pada pasień ringan, kelainan 
neurologis timbul setelah 2-6 hari terminum, termasuk neuropati motor pada eks- 
tremitas bawah, kemudinn timbul ataksia serebelar, somnolen atau kejang, rambut 
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rontok mulai dałam 2 mingggu, jarang ditemukan neuritis retrobulbar dan kelum- 
puhan saraf otak. Kira-kira setengah pasień yang hidup mempunyai defisit neu- 
rologis, kebanyakan menderita retardasi mental dan ataksia. 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan adanya keiainan neurologis disertai rambut 
rontok dan dipastikan dengan thallium dałam urin. Pengobatan dengan obat kelasi 
seperti dietil ditiokarbonat untuk ekskresi thallium. Walaupun thallium diekskresi, 
tetapi keiainan neurologis tetap akan bertambah buruk. Obat lain biru Prusia mem¬ 
punyai efek sama dan pada beberapa pasień mengalami perbaikan. 


Arsenik 

Keracunan pada anak karena kecelakaan terminum pestisida yang mengandung ar¬ 
senik, terutama racun serangga. Perubahan patologis berupa edema dan perdara- 
han perikapiler substansia alba, dan pusat-pusat demielinisasi. Biopsi saraf 
terdapat degenerasi aksonal. 

Gejala keracunan arsenik łebih mertcolok pada gastrointestinal daripada neu¬ 
rologis. Gejala akut berupa muntah hebat dan diare berdarah. Gejala kronik pada 
saraf berupa neuritis sensori perifer, rasa baal dan kesemutan berat, terutama pada 
ujung ekstremitas; diikuti kelemahan pada ekstremitas bawah bagian distal, kemu- 
dian dapat meluas ke ekstremitas atas. Obat pilihan untuk intoksikasi arsenik ada- 
lah dimerkaprol dan D-penisilamin. 

Merkuri 

Intoksikasi merkuri tidak biasa pada anak, biasanya terjadi karena uap merkuri in- 
organik dan merkuri organik yang biasanya metilmerkuri. Intoksikasi merkuri inor- 
ganik terjadi karena terserap merkuri klorida dari bubuk untuk gigi dan cat yang 
mengandung fenil merkuri asetat, menyebabkan penyakit Pink (akrodinia). 

Gejalanya berupa eritema terutama yang paling jelas di ujung jari tangan dan 
ujung jari kaki, kelemahan yang berat pada semua ekstremitas, hiperestesia, irita- 
bel, dan perubahan kesadaran. Dapat pula terjadi kejang. 

Intoksikasi merkuri organik terjadi karena merkuri yang terdapat dałam fungi- 
sida berupa metilmerkuri. Pemah menyebabkan wabah di Iraq, dan di teluk Mi- 
namata Jepang berupa penyakit Minamata yaitu suatu ensefalopati akibat makan 
ikan yang terkontaminasi metilmerkuri. Keiainan neurologisnya kompleks, berupa 
Iumpuh dan keiainan sensori lain, gangguan penglihatan progresif, mulai dengan 
penyempitan lapang penglihatan, kemudian hanya bisa mengintip (tumiel uision) 
atau buta sama sekali, gejala lain berupa ataksia, tremor, gangguan pendengaran, 
dan kemunduran mental; kadang-kadang terdapat pergerakan involunter. Walau¬ 
pun terdapat degenerasi progresif pada anak-anak Jepang, tetapi anak-anak Iraq 
mengalami penyembuhan fungsional. ... 

Metilmerkuri dapat juga menyebabkan intoksikasi kongenital. Bayi menderita 
tremor, hipotonia, serangan miokionik, dan mikrosefali. Neuropatologi pada 
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intoksikasi merkuri organik berupa atrofi fokal serebral dan serebelar. Diagnosis in- 
toksikasi merkuri ditegakkan dengan mengukur merkuri dałam urin. Pengobatan 
dengan asam dimerkaptosuksinik secara orał. 

Karbon Monoksida 

Intoksikasi karbon monoksida adalah salah satu penyebab kematian terbesar pada 
pasień dengan intoksikasi. Pada bayi dan anak kecil penyebab terbanyak adalah ke- 
salahan pemanas rumah dan penggunaan batu bara sebagai bahan bakar. Yang pa- 
ling rentan adalah otak dan miokardium. Karbon monoksida mengurangi kapasitas 
darah untuk mengangkut oksigen, sehingga oksigenisasi jaringan berkurang. Kar¬ 
bon monoksida juga mengurangi oksigenisasi jaringan dengan mengurangi curah 
jantung. 

Gejala neurologis intoksikasi karbon monoksida berupa iritabel, letargi, dan 
koma. Ada juga yang melaporkan adanya kejang, kaku kuduk, dan buta. Pada CT- 
scan terlihat adanya edema serebral difus dan daerah penurunan densitas di gang- 
lia basalis, terutama di globus palidus. Kelainan di ganglia basalis juga terlihat de¬ 
ngan pemeriksaan MRI. Setelah sembuh terlihat gejala sisa berupa gejala ekstrapi- 
ramidal, terutama tremor, rigiditas, dan koreoatetosis. Ada juga yang melaporkan 
gejala sisa berupa retardasi mental, kejang, autisme, hemiparesis dan paraplegia. 
Pengobatan dengan oksigen hiperbarik. 


Alkohol 

Alkohol menyebabkan susunan saraf immatur, terjadi karena terserap alkohol se¬ 
cara kronik waktu bayi dałam kandungan atau karena ibu hamil mengalami intok¬ 
sikasi akut. Pada janin menyebabkan felal alcohol syndrome (FAS). 

Kelainan neuropatologis pada FAS adalah heterautopia neuroglial dan lep- 
tomeningeal; kelainan lain berupa Iissensefali, displasia serebelar, agenesis corpus 
callosum, anomali migrasi serebelum, batang otak dan serebrum. 

Gejala FAS sangat khas, di samping ibu peminum alkohol terdapat gejala; 1. re¬ 
tardasi pertumbuhan pranatal dan pasca-natal; 2. disfungsi susunan saraf pusat be¬ 
rupa keterlambatan perkembangan atau kelainan intelektual; 3. paling sedikit dua 
dari mikrosefali, mikroftalmia, dan/atau fisur palpebra pendek, filtrum hipoplastik 
dengan bibir atas tipis dan daerah maksila datar. 

Apabila hanya ada dua dari tiga kriteria di atas, maka diaiagnosis sebagai fcłal 
alcohol ejfects (FAE). Kelainan lain berupa gangguan pendengaran sensorineural, 
kelainan fisik ringan seperti kelainan jantung, kelainan sendi, genitalia, dan tulang 
kerangka. Kelainan fisik banyak terjadi pada bayi yang selama dałam kandungan 
terkena alkohol. Pasień FAS akan mengalami gangguan kercerdasan apabila terk- 
ena alkohol berat selama dałam kandungan, tetapi tidak terbukti apabila terkena 
alkohol hanya pada trimester pertama. 
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Pada bayi dan anak kecii yang mendapat alkohol, mula-mula akan terjadi de- 
presi susunan saraf pusat, dan biła tidak diobati akan terjadi hipogiikemia dan ke- 
jang beberapa jam setelah terminum alkohol. 

B arb i tu rat 

Dałam dua dekade terakhir di negara maju intoksikasi barbiturat menurun karena 
pemakaian barbiturat berkurang, sedangkan di Indonesia pemakaian barbiturat 
masih cukup banyak. Barbiturat adalah depresan umum, berefek pada gamma ami- 
nobutyric acid (GABA), meningkatkan potensiasi efek inhibitori dari GABA. Barbitu¬ 
rat dengan aksi lambat kurang toksik daripada barbiturat aksi cepat. 


Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis intoksikasi barbiturat yang terutama adalah depresi susunan 
saraf pusat. Untuk memonitor derajat kesadaran dan tanda vital (laju napaś, tekan- 
an darah dan hipotermia) digunakan skala koma Glasgow yang dimodifikasi. Pada 
intoksikasi berat gejalanya berupa koma, depresi pernapasan, pusat pernapasan ti¬ 
dak sensitif dengan peningkatan kadar CO ; , pernapasan menjadi lambat dan dang- 
kal, tekanan darah turun sebagai akibat langsung obat terhadap miokardium dan 
depresi di pusat medula, aksi anti diuretik pusat menyebabkan depresi pembentu- 
kan urin, hipoksia dan komplikasi pada paru. Pada pemeriksaan neuropatologis di- 
dapatkan menyerupai anoksia fatal. 


Diagnosis 

Diagnosis intoksikasi barbiturat yang berat berdasarkan riwayat minum barbiturat 
dan disingkirkan penyebab koma yang lain. Biasanya terdapat miosis yang tidak 
pemah ada pada trauma kepala atau infeksi. Pemeriksaan lain adalah pemeriksaan 
barbiturat dałam urin. 

Pengobatan 

Apabiia terminum barbiturat belum terlalu lama, dilakukan biiasan lambung (gas- 
tric lavage), bila terjadi depresi pernapasan dilakukan napaś buatan; kolaps sirkulasi 
yang paling utama menyebabkan kematian dicegah dengan pemberian plasma eks- 
pander atau darah. Diuresis paksa dengan pemberian cairan dosis loading dan alka- 
linisasi dengan natrium bikarbonat akan menyebabkan ekskresi fenobarbital dan 
barbiturat yang tahan lama dałam darah melalui urin. Gejala lain berupa gagal gin- 
jal dan hipotermia merupakan komplikasi serius. Pada intoksikasi berat atau pada 
anak dengan penyakit ginjal atau hati sehingga tidak dapat mengeluarkan obat, di¬ 
lakukan hemodialisis atau dialisis peritoneal untuk mengeluarkan obat dari darah. 
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Fenotiazin 

Kelainan neurologis karena fenotiazin bisa terjadi karena intoksikasi atau idiosin- 
krasi. Gejala intoksikasi berupa kesadaran menurun, kejang, hipotensi, kehilangan 
kontro! suhu, dan gangguan pergerakan. 

Gangguan pergerakan merupakan gejala idiosinkrasi yang terbanyak. Gang¬ 
guan pergerakan berupa gejala ekstrapiramidal, pada anak kebanyakan terjadi 
karena proklorperazin, haloperidol, dan klorpromazin. Gejala yang paling sering 
adalah serangan opistotonus mendadak disertai deviasi mata dan tortikolis tanpa 
penurunan kesadaran, pergerakan distonik lidah, wajah, dan otot leher, mulut ber- 
busa, trismus, ataksia, tremor, serangan rigiditas, krisis okulogirik, kejang jarang 
tetapi gerakan-gerakan distonik menyerupai kejang. 

Kadang-kadang timbul sindrom neuroleptik malignan berupa hipertermia, ri¬ 
giditas otot, tanda ekstrapiramidal, opistotonus, perubahan kesadaran, dan gang¬ 
guan autonomik. Serum kreatinin fosfokinase meningkat, dan miogiobinuria. 
Keadaan ini akan berakhir selama kira-kira 7-10 hari. Drowsincss biasanya terdapat 
pada intoksikasi fenotiazin, tetapi jarang pada idiosinkrasi. Diskinesia menetap 
setelah obat dihentikan biasa terjadi pada dewasa muda, tetapi jarang pada anak. 

Pergerakan ekstrapiramidal pada bayi baru !ahir pernah dilaporkan, terjadi 
pada bayi yang dilahirkan oleh ibu yang sebelum melahirkan minum fenotiazin, 
dan kelainan tersebut dapat menetap sampai umur 12 bulan. 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan riwayat pasień minum obat, gambaran klinis, 
pemeriksaan urin dengan feri klorida. Pengobatan dengan difenhidramin dengan 
dosis 2 mg/kgBB secara intravena (IV) perlahan-Iahan selama 5 menit akan mem- 
berikan hasil yang dramatik. Pemberian benztropine mesylate 0,5 mg/kgBB IV atau 
diazepam juga efektif. Sindrom neuroleptik malignan diobati dengan menghenti- 
kan neuroleptik, turunkan hipertermia dengan selimut dingin dan dibantu keadaan 
pernapasan dan kardiovaskularnya. 


Kokain 

Ada 4 aspek akibat efek kokain terhadap perkembangan susunan saraf yang perlu 
dipertimbangkan: 1. efek teratogenik; 2. efek akut pada masa neonatal; 3. efek 
jangka panjang pada kecerdasan; 4. intoksikasi kecelakaan. 

Efek teratogenik terbanyak berupa lingkar kepala bayi lebih kecil dari persentil 
10, malformasi otak seperti kelainan perkembangan prosensefalik garis tengah, dis- 
pksia septooptik, agensis korpus kalosum, dan heterotopia neuronal. 

Efek pada masa neonatal terjadi intrauterin atau iewat air susu berupa prema- 
turitas atau kecil untuk masa kehamilan. Biasanya dengan retardasi pertumbuhan- 
nya simetrik, berbeda dengan karena malnutrisi pada ibu yang biasanya asimetrik. 
Kelainan lain berupa takikardia, tremor, iritabel, malas minum, gampang kaget, ti- 
dur tidak normal, mengantuk berlebihan diikuti oleh keadaan iritabel. Kejang 
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terjadi pada 81% pasień dan timbul dałam 36 jam setelah iahir. Cairan serebrospinal 
dan CT-scnu otak normal, tetapi kadang-kadang didapatkan infark. EEG abnormal 
berupa cetusan gelombang paku dan tajam mułtifokal. Kelainan neurologis dan 
EEG hanya berlangsung sementara, tidak mełebihi 3 minggu, tetapi ada juga yang 
melaporkan sebagian dari penderitanya menjadi epilepsi. 

Kadang-kadang terdapat perdarahan intraventrikular, perdarahan subependi- 
mal, perdarahan subaraknoid, dan juga pembesaran ventrikel. Efek jangka panjang 
tidak jelas, dilakukan tes dengan skala Bayley perkembangan bayi pada pasień dan 
kontrol ternyata tidak ada perbedaan yang bermakna, tetapi pada percobaan ter- 
bukti menyebabkan gangguan fungsi limbik, hipotalamus, dan ekstrapiramidal, 
juga menyebabkan kelainan perkembangan dan kelakuan. Manifestasi klinis intok- 
sikasi kecelakaan kokain tergantung kepada umur anak. Pada anak di bawah 7 ta¬ 
bun akan menderita kejang, sedangkan pada anak yang lebih tua akan terjadi 
penurunan kesadaran atau delirium. 


Kernikterus (Ensefalopati Bilirubin Akut) 

Istilah kernikterus aslinya diperkenalkan oleh Schmorl tabun 1903, digunakan baik 
secara patologis maupun secara klinis. Secara patologis menunjukkan suatu daerah 
sirkumskrip bercak kuning kanari di ganglia basalis, batang otak, dan serebelum, 
secara klinis merupakan suatu sindrom yang terdiri atas atetosis, gangguan melirik 
ke vertdkal, dan gangguan pendengaran atau persepsi. 


Patologi dan Patogenesis 

Pada inspeksi secara kasar tampak penempelan pigmen kuning tua pada me- 
ningen, pleksus koroid, dan beberapa daerah otak. Topografi kerusakan otak pada 
kernikterus bayi cukup bulan sama dengan bayi prematur. Daerah yang paling 
terkena adalah ganglia basalis, terutama globus palidus, nukleus subtalamik, nuklei 
dentati, vermis serebelar, hippokampus sektor H2 dan H3, nuklei saraf otak, teru¬ 
tama okulomotor, yesUbular, dan nuklei koklear, jarang mengenai korteks otak. 

Secara mikrokopik kerusakan terjadi pada membran sel berupa perubahan pada 
mitokondria sekunder karena disorganisasi membran sitoplasmik. Dałam otak yang 
berbercak kuning terdapat degenerasi dan gliosis, kelainan lain berupa degenerasi 
neuronal dengan penempelan pigmen dałam neuron, dan di sekitarnya terdapat sel 
glia. Degenerasi neuron terjadi dałam berbagai derajat tergantung umur pasień. Ke- 
hilangan sel neuron yang jelas dengan demielinisasi dan diganti dengan astrosit di¬ 
dapatkan pada pasień setelah 1 bulan menderita kernikterus. 

Walaupun patogenesis kernikterus secara pasti belum jelas, tetapi beberapa fak¬ 
tor yang berperan adalah hiperbilirubinemia, pembukaan sawar darah otak, dan 
kerusakan atau kematian jaringan otak. Kadar bilirubin yang tinggi tidak selalu 
menyebabkan terjadinya kernikterus, tetapi biasanya disertai oleh faktor iain. 
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Faktor-faktor penting yang berperan terjadinya kerusakan sel neuron adalah kadar 
bilirubin bebas dałam serum, kadar albumin serum, kapasitas albumin untuk 
mengikat bilirubin, kadar hidrogen ion (pH), sawar darah otak, dan kerentanan sel 
neuron. 


Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis terdiri atas gejala kernikterus dan pascakernikterus. Manifestasi 
klinis kernikterus terdiri atas 3 fasę. Fasę pertama berupa stupor, hipotonia, malas 
minum, dan kadang-kadang kejang. Fasę ini biasanya terjadi pada hari-hari per¬ 
tama kehidupan. Fasę kedua berupa hipertonia, retrokolis (leher melengkung ke 
belakang) atau opistotonus, dan demam. Fasę ini biasanya terjadi pada pertenga- 
han minggu pertama. Fasę ketiga berupa perubahan dari hipertonia pada fasę 
kedua menjadi hipotonia. Fasę ini biasanya terjadi setelah minggu pertama, dan se- 
terusnya akan terjadi gejala-gejala pasca-kemikterus. 

Dałam tahun pertama biasanya akan terdapat hipotonia, refleks tendon dałam 
meningkat, refleks tonie neck menetap, dan keterlambatan perkembangan motor. 
Setelah berumur lebih dari 1 tahun gejala pascakernikterus jelas berupa abnormali- 
tas gerakan-gerakan ekstrapiramidal, terutama atetosis, tidak dapat melirik ke atas, 
gangguan pendengaran, terutama tuli sensorineurai, defisit intelektual, tetapi tidak 
banyak hanya kira-kira 25% yang mempunyai IQ kurang dari 70. 


Diagnosis : 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis, laboratoris dan pemeriksaan 
penunjang. Manifestasi klinis seperti yang telah disebutkan di atas. Pemeriksaan 
laboratorium yang perlu adalah menentukan kadar bilirubin bebas, kadar albumin 
dan pH darah. Pemeriksaan penunjang yang perlu adalah brainstem evoked response 
auditory = BERA dapat mendeteksi adanya intoksikasi neuron secara dini. Yang pa- 
ling konsisten adalah abnormalitas dari amplitudo, Iatensi gelombang Idan waktu 
hantaran antara gelombang I. III, dan V. Somatosensory evoked responses dan visuał 
evoked respionses juga dapat digunakan untuk mendeteksi adanya neurotoksisitas, 
tetapi belum banyak dilakukan. 

Tata Laksana 

Tata laksana ensefalopati bilirubin yang penting adalah pencegahan, deteksi dini, 
pengobatan dengan sinar, transfusi tukar dan pengobatan Iain. 

Pencegahan yang penting adalah mencegah terjadinya anemia hemolitik pada 
bayi baru lahir karena Rh inkomtabilitas dengan menggunakan globulin immun 
anti-Rh. Janin yang terkena intrauterin dilakukan transfusi darah intrauterin. Di 
samping itu penting pencegahan terjadinya prematuritas. Deteksi dini dengan 
evaluasi klinis, pemeriksaan kadar bilirubin, asam-basa, kadar albumin dan BERA. 
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Fototerapi dUakukan untuk mencegah terjadinya kernikterus pada pasień dengan 
hiperbilirubinemia moderat. 

Transfusi tukar dilakukan apabila fototerapi gagal, dan kadar bilirubin bebas 
kira-kira 18-23 mg% pada bayi cukup bulan, tetapi kebanyakan para ahli setuju ba- 
tas atas 20 mg% pada pasień dengan penyakit hemolitik. Pada pasień tanpa bukti 
adanya hemaLisis percobaan fototerapi dapat diteruskan sampai kadar bilirubin 
25-29 mg%. Obat lain yag digunakan pada hiperbilirubinemia adalah metalofor- 
firins, fenobarbital dan agar. 


Kelainan Nutrisi 

Malnutrisi energi protein 

Malnutrisi energi protein (MEP) juga disebut sebagai malnutrisi kalori protein ter- 
diriatas tipe marasmus dan kwashiorkor. Marasmus teru tama disebabkan oleh 
karena kekurangan kalori, biasanya terjadi karena disapih sebelum berumur 1 ta- 
hun atau produksi air susu ibu kurang, dan tidak mendapatkan susu pengganti. 
Pasień mengalami emasiasi dan gagal tumbuh. Kwashiorkor terjadi karena diet cu¬ 
kup kalori, tetapi kekurangan protein. Biasanya terjadi pada anak berumur antara 
1-4 tahun, dan dicetuskan oleh morbili atau penyakit infeksi karena parasit atau 
bakteri, kadang-kadang terjadi pada anak yang memang sudah menderita retardasi 
pertumbuhan dan perkembangan mental. 

Manifestasi Klinis 

Pada pasień kwashiorkor kadang-kadang disertai pula defisiensi vitamin, yang se- 
ring vitamin riboflavin atau darnin, sehingga gejala klinisnya berupa gejala MEP 
dan beriberi. Pada pasień dengan kekurangan protein akan terdapat kadar albumin 
serum menurun, kadar semua asam-amino ensensial menurun, kecuali fenilalanin 
dan histidin normal, bahkan kadang-kadang lebih tinggi daripada kadar normal 
asam amino non-esensial. 

Manifestasi klinis kwashiorkor bervariasi, tetapi gejala dasamya berupa edema, 
gagal tumbuh, perubahan watak, dan otot-otot mengecil. Gejala lain berupa dispig- 
mentasi rambut dan kulit, dermatitis, anemia, dan hepatomegali. 

Manifestasi Neurologis 

Pada penelitian neuropatologis didapatkan otak pasień malnutrisi lebih kecil dari¬ 
pada o tak normal seumumya, jumlah sel neuron berkurang, tingkat mielirusasi 
berku rang, dan jumlah lemak otak juga berkurang, tetapi umur berapa yang paling 
rentan terhadap terjadinya defisit kognitif tidak diketahui. Gejala neurologis yang 
paling dulu timbul dan selalu ada adalah apati, dan biasanya timbul apabila berat 
anak menjadi kurang dari 40% yang seharusnya. Gejala lain berupa gangguan 
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terjadi pada anggota gerak bawah, terutama otot-otot proksimal. Gejaia soft neu¬ 
rologie yang timbul adalah gangguan koordinasi motor halus dan pergerakan ko- 
reoatetosis. EEG abnormal berupa perlambdtan difus; kecepatan antar saraf 
memanjang. Pada CT-scan / MRI kepala terdapat atrofi otak. 

Pengobatan 

Pengobatan dengan diet tinggi kalori, tinggi protein, cukup cairan, vitamin dan 
minerał, tatapi perlu penyesuaian untuk memberikan toleransi tubuh. Kira-kira 
seperlima jumlah pasień kwashiorkor menjadi mengantuk setelah 3-4 hari pengo¬ 
batan dimulai dengan diet normal. Biasanya keadaan ini akan membaik sendiri, 
tetapi kadang-kadang memburuk dan progresif menjadi koma dan menyebabkan 
kematian. Komplikasi ini tidak diketahui penyebabnya, tetapi dipercaya sebagai 
akibat gagal hati karena memakan protein yang relatif cukup banyak. Meskipun 
jarang, diet protein tinggi juga dapat menyebabkan tremor, parkinsonisme, bradiki- 
nesia, dan mio-klonus setelah 6 hari sampai beberapa minggu diet tersebut dimulai. 
Pengobatan lain ditujukan kepada penyakit yang mendasarinya. 

Prognosis 

Keterlambatan kognitif pada pasień malnutrisi akan kembali normal setelah pengo¬ 
batan, demikian juga atrofi otak akan kembali sembuh setelah pengobatan. 

Vitamin 

Vitamin adalah zat organik yang diperlukan dałam jumlah minimal untuk pertum- 
buhan normal, rumatan dan reproduksi. Pada anak yang mengalami kekurangan, 
kelebihan atau kebutuhan yang meningkat akan vitamin dapat menderita kelainan 
neurologis. Hipovitaminosis dapat disebabkan oleh karena makanan kurang men- 
gandung vitamin, gangguan absorpsi di gastrointestinal, persediaan vitamin dałam 
badan tidak adekuat, atau pengeluaran vitamin yang berlebihan. Ada juga be¬ 
berapa penyakit keturunan atau didapat yang memerlukan vitamin lebih daripada 
keperluan normal. 

Tiamin (Vitamin BI) 

Tiamine berperan sebagai koenzim pada oksidasi karbohidrat, oleh karena itu pen- 
ting pada metabolisme neuron. Di samping itu tiamin juga berperan pada pemben- 
tukan gamma-amino-butyric acid (GABA) yang merupakan neurotransmitłer pada 
susunan saraf pusat. Kebutuhan tiamin per hari sebayak 0,14-0,20 mg/1000 kalori. 

Penggunaan tiamin ialah pada pasień dengan defisiensi tiamin dan pada pasień 
dengan kebutuhan tiamin bertambah, yaitu thiamine-suppresed, intemiitłent ataxia 
with pyruoale dehydrogenase defidency, thiaminc-responswe pyruvate carboxylase defi- 
dency, dan thiamine-dependent mapie syrup disease. 
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Deflslensi Tiamin 

Gejalanya biasanya mulai dengan berat badan tidak bertambah, anoreksia, muntah, 
diare, gelisah, iritabel, kemudian baru disusul oleh kelainan jantung, afoni, neuro- 
pati perifer, dan mungkin timbul kelainan susunan saraf pusat yang berat yang da- 
pat menyebabkan kematian; kelainan susunan saraf pusat yang berat berupa 
kelumpuhan saraf mata, kejang, ataksia, dan koma; keadaan yang berat ini disebut 
ensefalopati Wemicke. Pengobatan dengan łhiamine hydrochloride 5-20 mg seeara 
parenteral. 

Thlamlne-Suppresed, Intermittent Ataxia with Pyruvate Dehydrogenase 
De ficiency 

Gejalanya berupa ataksia episodik, koreoatetosis, pergerakan mata involunter; ge- 
jala tersebut sering didahului oleh infeksi yang berulang atau eksitasi. Kadang- 
kadang terdapat juga atrofi optik dan retardasi mentał ringan. Pengobatan dengan 
tiamin dosis tinggi yaitu 600 mg/hari. 

ThiamIne-Responsive Pyruvate Carboxylase Deficiency 

Gejalanya berupa kejang pada neonatus dengan hipogLikemia, asidosis metabolik 
berulang, pertumbuhan terhambat, pergerakan mata involunter, hipotonia dan 
spasme infantil. Pengobatan dengan tiamin 20 mg pada waktu ada kelainan me¬ 
tabolik diteruskan dengan dosis rumat0,5 mg/hari. 

Thlamine-Dopendent Mapie Syrup 

Gejalanya berupa pertumbuhan terhambat, hipogLikemia sedang, dan terdapat 
kelainan elektroensefalografi. 

Niasin 

Niasin adalah nama generik dari asam nikodnat dan nikotinamide. Niasin dibenhik 
dari asam amino triptofan, sehingga apabila ada gangguan metabolisme triptofan 
juga akan menyebabkan gangguan niasin. Niasin diperlukan untuk pembentukan 
nicotinamide adenine dinucleotide (NAD) dan nicotinamide adeninę dinucleotide phos- 
phałe (NADP). NAD dan NADP penting dałam reaksi oksidasi-reduksi pada pema- 
pasan sel. Penggimaan niasin ialah pada defisiensi niasin dan pada pasień dengan 
kebutuhan niasin yang bertambah, yaitu penyakit hartnup, hydroxykynureninuria 
kongenital, dan triptofanuria kongenital. 

Deflslensi Niasin 

Kekurangan niasin menyebabkan pelagra dengan gejala klasik berupa dermatitis, 
diare dan demensia; gejala neurologis lain berupa iritabel, kelemahan, susah tidur. 
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dan neuropati perifer. Pengobatan dengan niasin 50 mg secara parenteral. Kebutu- 
han per hari 6-14 mg/1000 kalori. 

Peny a kit Hartnup 

Gejałanya berupa retardasi mental atau kelainan watak, tuli (jarang), serangan atak- 
sia, astenia, mialgia, sakit kepala, dan kelainan kulit seperti pellagra. Penyakit ini 
diturunkan secara resesif autosomal dengan kelainan transpor triptofan. Pengo¬ 
batan dengan pemberian niasin 40-200 mg secara orał. 

Hydroxykyn ureninuria Kong en ital 

Gejałanya berupa diare dan icterus pada neonatus, viseromegali, retardasi mental 
ringan, dan retardasi pertumbuhan. Pengobatan dengan niasin dosis tinggi. 

Triptofanuria Kongenital 

Gejałanya berupa retardasi mental, ataksia, hiperpigmentasi, fotosensitif, dan te- 
langiektasia pada konjungtiva. Pengobatan dengan niasin dosis tinggi. 

Asam nikotinat mempunyai khasiat vasodi!atasi pembuluh darah, sehingga 
suka digunakan untuk pengobatan Meniere, migraine, tetapi belum terbukti seba- 
gai vasodilatasi pembuluh darah otak. 


Piridoksin (Vitamin B6) 

Piridoksin berguna sebagai koenzim pembentukan asam glutamat menjadi gcmma- 
nminobutyric ncid (GABA) yang merupakan neurotransmitter inhibitor pada susunan 
saraf pusat. Maka dari itu kekurangan piridoksin dapat menyebabkan timbulnya ke- 
jang. Piridoksin juga berperan pada sintesis niasin dari triptofan. 

Penggunaan piridoksin adalah pada deficiensi piridoksin dan pada pasień de¬ 
ngan kebutuhan piridoksin lebih besar daripada norma!, yaitu hereditary pyridoxine - 
dependent seizures (HPDS), hereditary pyridoxine-dependent xanthurenic (HPDX), 
pyridoxine-resposive cystathionine synthnse defidency (PRCSD-homocystinuric), dan 
cystathioninuńa . 

Defisiensi Piridoksin * 

Kebutuhan per hari 0,1-0,5 mg, cukup dałam makanan sehari-hari yang normal. Ge- 
jala defisiensi piridoksin berupa iritabel dan kejang yang biasanya mulai timbul 
pada usia 1-4 bu łan, kelainan EEG, dan triptophan loading test positif. Pengobatan 
dengan piridoksin 4mg/kgBB/hari. Defisiensi piridoksin dapat juga menyebabkan 
neuropati perifer pada pengobatan dengan INH. 
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Hereditary Pyridoxine~Dependent Seizures (HPDS) 

HPDS pertama kali ditemukan oleh Hunt dkk. 1964, setelah itu banyak kasus di- 
laporkan. Gejalanya berupa kejang umum dan spasme infantil di dałam uterus atau 
pada neonatal, walaupun keperłuan piridoksin cukup. Kejang tidak dapat dihenti- 
kan dengan obat antikonvulsan yang biasa. Serangan kejang dan kelainan EEG 
segera menjadi normal dengan pemberian piridoksin 5C mg secara intravena sambil 
direkam EEG. Pengobatan terlambat atau tidak adekuat dapat menyababkan retar- 
dasi perkembangan. Apabila pemberian piridoksin dihentikan kejang akan kambuh 
kembali, maka dari itu harus diberikan terus-menerus dengan dosis 5-15 mg/ 
kgBB/hari secara orał. Kelainan ini diturunkan secara resesif autosomal, dan ke- 
mungkinan kelainan disfungsi pada glułamic acid decarboxylase. Tripłofan loading test 
negatif. 

Hereditary Pyridoxine-Dependent Xanthurenic Aciduria (HPDX) 

Gejała berupa retardasi mental ringan sampai berat. Tryptophan loading test positif. 
Pengobatan dengan piridoksin 4 mg/kgBB/hari. 

Pyridoxine-Responsive Cystathionine Synthase Deficiency 
(PRCSD-Homocystinuria) 

Gejalanya hanya retardasi mental. Kelainan ini diturunkan secara resesif autoso¬ 
mal. Pengobatan dengan piridoksin 500 mg/hari. 

Cystathionuria Kongenital 

Gejalanya kadang-kadang hanya retardasi mental, kadang-kadang normal disertai 
pengeluaran Cystathionine berlebihan dałam urine. Kelainan ini diturunkan secara 
resesif autosomal. Pengobatan dengan piridoksin 200 mg/hari. 


Kobalamin (Yitamin BI2) 

Kobalamin merupakan ko-faktor yang penting dałam pematangan sel darah merah 
dałam sumsum tulang dan metabolisme jaringan saraf. Kebutuhan sehari pada bayi 
dan anak 1-5 pg. Penggunaan kobalamin adalah pada defisiensi kobalamin dan 
pada pasień dengan kebutuhan kobalamin yang melebihi kebutuhan normal, yaitu 
defisiensi transkobalamin II heriditer, cobalamine-responsiue methylmalonic acidemia, 
dan homosistinuria dengan methymalonic acidemia familial. 

Defisiensi Kobalamin 

Defisiensi kobalamin disebabkan oleh karena kurang dałam makanannya atau 
karena malabsorpsi. Malabsorpsi kobalamin jarang diturunkan secara resesif 
autosomal. Gejala yang mencolok adalah kelainan darah berupa anemia megaio- 



548 Kelainsn toksik dan nutrisi 


blastik; gejala Jain berupa hiperpigmentasi pada ekstremitas dan gerakan-gerakan 
involunter; pada yang keturunan terdapat juga gejala disestesia, ataksia, refleks- 
refleks tendon menurun, dan koma. Gejala sisa berupa retardasi mental sedang dan 
hiperkinetik. 

Pengobatan dengan kobalamin parenteral dengan dosis permulaan 1 mg tiap 2 
hari sekali sampai baik, kemudłan satu kali sebulan. Kobalamin juga digunakan 
pada neuralgia trigeminal. 

Defisiensi Transkobalamin U Keturunan 

Gejalanya berupa aktivitas menurun, pertumbuhan terhambat dengan akibat 
perkembangan terhambat, muntah, diare, glositis, dan anemia megaloblastik. Ka- 
dar kobalamin serum normal. Pengobatan dengan kobalamin lmg/minggu. 

Cobalamin-Responsive Methylmalonlc Acldemfa 

Pada pasień ini terdapat intoleransi protein, ketoacidosis, dan ketonuria pada neo- 
natus. Dałam darah dan urin mengandung banyak asam methy Ima łonie. Pasień ini 
akan menjadi retardasi mental. Pengobatan di samping diet protein juga diberikan 
kobalamin 3 mg/hari. 

Homocystinuria dengan Metbymalonic Acidemia Familial 

Gejalanya seperti sindrom Marfan tanpa dislokasi lensa, pada masa remaja terdapat 
kelainan watak psikotik, retardasi mental sedang , nistagmus, dismetria ekstremitas 
atas, dan refleks tendon meninggi. Kobalamin serum normal. Dałam plasma pasień 
terdapat homocystine, cysleine-homocysleinedisulfine, dan methymalonic acidemia. Peng¬ 
obatan di samping diet diberikan kobalamin 1 mg/hari. 

Asam Folat (Folie Acid) 

Asam folat merupakan ko-faktor pada replikasi sel, sintesis protein dan lemak. Ke- 
butuhan kira-kira 20-50 mg/hari. Penggunaan asam folat ialah pada defisiensi 
asam folat dan pada pasień dengan kelainan yang memerlukan asam folat lebih be- 
sar daripada normal, yaitu malabsorpsi asam folat kongenital, defisiensi 5,30 N- 
methylenetetrahydrofolate reductasc, dan folie acid-responsive fructose-1, 6-dipkosphatase 
deficiency. ° 

Defisiensi Asam Folat 

Kalau terjadi pada ibu hamil dapat menyebabkan sumbing dan defek pada penu- 
tupan neural tubę pada bayinya. Gejala defisiensi asam folat hanya berupa lesu dan 
iritabel. Pada anak yang mendapat pengobatan antikonvulsan mempunyai kadar 
asam folat serum lebih rendah daripada anak yang tidak mendapat antikonvulsan. 
Pengobatan dengan asam folat 5 mg/hari. 
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Malabsotysi Asam Folat Kongenltal 

Gejalanya timbul pada masa bayi berupa anemia megałdblastik yang mungkin den- 
gan komplikasi trombositopenia dan komplikasi perdarahan intrakranial. Gejala 
neurologis lain berupa retardasi mental, kesukaran belajar, kejang, atetosis, dan 
ataksia. Kadar asam folat serum menurun, dan kadar kobalamin serum normal. 
Pengobatan dengan asam folat orał dosis tingggi atau parenterał dosis biasa. Dosis 
orał 10 mg/hari. 

Defisiensi 5,10 N-Methylene-Tetrahydrofolate Reductase 

Diturunkan secara resesif autosomal. Gejalanya berupa kelemahan otot, posisi mio- 
patik, kadang-kadang terdapat retardasi mental ringan, dan gangguan jiwa. Pengor 
batan di samping diet protein ada untungnnya apabila ditambah asam folat. 

Folie Acid-Responsive Fructose-1,6-Diphosphatase Deficiency 

Gejalanya berupa kejang pada bayi dengan hipoglikemia. Pengobatan dengan asam 
folat 30 mg/hari. 

Asam Askorbat (Vitamin C) 

Gejala neurologis akibat defisiensi vitamin C biasanya timbul sebagai akibat perda¬ 
rahan otak (subaraknoid/subdural). Pengobatan dengan pemberian Vitamin C 150 
mg/hari. Kebutuhan pada anak adalah 40 mg/hari. 


Vitamin D 

Vitamin D di dałam hati akan diubah menjadi 25-hidroksivitamin D, kemudian di 
dałam mitokondria ginjal diubah menjadi l,25-dihidroksivitamin D. 1,25-dihi- 
droksivitamin D di dałam usus penting untuk transpor kalsium dan di dałam ginjal 
penting untuk efisiensi reabsorpsi tubular terhadap ion fosfat. 

Penggunaan vitamin D untuk pasien-pasien dengan defisiensi vitamin D, de¬ 
fisiensi vitamin D dengan tetani, defisiensi vitamin D yang berhubungan dengan 
pemakaian antikonvulsan, dan keadaan-keadaan yang memerlukan vitamin D me- 
lebihi kebutuhan normal. Kebutuhan vitamin D pada bayi kira-kira 4000 IU/hari. 

Defisiensi Vitamln D dengan Tetani 

Akibat kekurangan vi tarnin D, maka transpor kalsium dałam usus ber ku rang, se- 
hingga terjadilah hipokalsemia. Akibat hipokalsemia inilah yang menyababkan tim- 
bulnya gejala tetani. Gejala lain berupa kejang, spasme larings, spasme karpo pedał, 
dan kemudian baru timbul gejala rickets. 
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Pada pemeriksaan laboratorium didapatkan kadar kalsium serum rendah, fosfat 
serum rendah, dan kadar alkali fosfatase meninggi. Foto tulang terdapat kelainan 
yang khas rachitis. EKG untuk menentukan adanya hipokalsemia. Biasanya timbul 
pada umur 3-12 bulan. 

Pengobatan diberikan kalsium głukonat 10% sebanyak 5-10 ml secara intravena 
perlahan-lahan sambil dimonitor laju jantung atau EKG. Apabila terdapat bradi- 
kardia atau henti jantung (cardiac orrest) pemberian kalsium głukonat dihentikan. 
Di samping itu diberikan vitamin D 600.000 IU (konsentrat) secara orał. 


Vitamin E ( A-Tocopherol) 

Vitarnin E berfungsi sebagai anti oksidan lemak. Kebutuhan pada bayi 5 unit/hari. 
Penggunaan vitamin E dałam bidang neurologi ialah pada pasień distrofia musku- 
lar dan neuralgia. 

Vitamin K 

Vitamin K penting pada koagulasi darah. Defisiensi vitamin K menyebabkan fi- 
brinogen tidak dapat berubah menjadi fibrin, akibatnya terjadilah diatesis hemor- 
agik. Kelainan neurologis timbul sebagai akibat perdarahan otak. Kelainan ini 
biasanya pada neonatus dengan perdarahan subdural, subaraknoid, dan intrasere- 
bral. Gejalanya berupa kejang, kesadaran menurun, muntah, kelainan pemapasan, 
suhu tidak stabil, perdarahan retina, ubun-ubun besar membonjol, deserebrasi, dan 
hemiparesis: Pengobatan dengan vitarnin K 1 mg secara parenteral. 


Daftar Pustaka 


1 Beman PH. Vitamins. Dałam: Swaiman KF, penyunting. Pediatrie neurology princi- 
ple and practice. Toronto: Mosby, 1994; 721-42 

2 Garg BP. Poisonings and drug-induced neurologie diseases. Dałam: Swaiman KF, 
penyunting. Pediatrie neurology principle and practice. Toronto: Mosby, 1994; 
1169-88 

3 Menkes JH. Toxic and nutrional disorders. Dałam: Menkes JH, penyunting. Text- 
book of child neurology. Tokyo: Williams.& Wilkins, 1995; 598-634 

4 Prensky AL. Malnutrition. Dałam: Swaiman KF, penyunting. Pediatrie neurology 
principle and practice. Toronto: Mosby, 1994; 715-20 





Bab 20 


Penyakit Degeneratif 


Hardiono D Pusponegoro, Irawan M angunatmadja 


Pendahuluan 

Kemajuan dałam bidang biołogi molekular menunjukkan adanya persamaan dasar 
antara penyakit metabolik dengan penyakit heredodegeneratif; walaupun demikian 
tetap terdapat perbedaan yang utama. Dałam kelainan metabolik terdapat kek- 
acauan biokimia pada jaringan atau cairan tubuh, pada banyak enzimopati, seperti 
pada fenilketonuria, dan sindrom Lesch-Nyhan terdapat defek pada protein atau 
enzim. Terdapat pula kelainan pada gen pasień, yang dikenal sebagai furictional 
clonmg. Pada kelainan penyakit heredodegeneratif terdapat reversed genctics, proses 
gen yang bertanggungjawab terhadap penyakit ini terisolasi tanpa produk protein- 
nya diketahui. Kelainan gen ini dapat disebut positional cloning. 

Penyakit Heredodegeneratif pada Ganglia Basal 

Penyakit Huntington 

Penyakit Huntington (PH) adalah penyakit degeneratif kronik progresif pada susu- 
nan saraf yang ditandai dengan gerakan involunter, kemunduran mental, dan ditu- 
runkan secara dominan autosomal. Penyakit ini pertama kali dilaporkan oleh 
Waters pada tahun 1841, tetapi diuraikan lebih cermat oleh Huntington pada tahun 
1872. Dipercayai bahwa semua kasus berasal dari satu keluarga, dan tidak ditemu- 
kan adanya mutasi baru. Prevalens berkisar antara 5-10 per 100.000 penduduk. Si- 
togenetik gen untuk penyakit Huntington terdapat pada daerah telomer dari 
lengan pendek kromosom. 

Patologi Anatomi 

Secara makroskopik tampak kelainan terbatas pada otak. Tampak atrofi lobus fron- 
tal, dilatasi ventrikel lateralis yang simetris, nukleus kaudatus dan putamen yang 
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berkeriput sehingga menyerupai gambaran kupu-kupu (butterfly appcorance). Den- 
gan mikroskop cahaya terlihat gambaran hilangnya jaringan neuron, deposit 
lipopigmen dałam neuron dan astroglia serta prołiferasi astrosit Pada mikroskop 
elektron biopsi lobus frontal pada kasus dewasa memperlihatkan hilangnya jarin¬ 
gan neuron dan astrogliosis pada nukleus kaudatus dan putamen. Patołogi Hunt¬ 
ington juvenii tampak gambaran destruksi putamen, astrogliosis łobus palidus 
berat tanpa hilangnya jaringan neuron, disertai hiperpigmentasi substansia nigra. 

Mantfestasl Klinis 

Umur awitan umumnya antara 35 dan 55 tahun, tetapi dapat muncul pada umur 2 
tahun. Bila penyakit ini mulai timbul pada masa kanak-kanak, 83% diturunkan dari 
ayahnya, dan mungkin asimtomadk pada saat dilahirkan. Gejala awal umumnya 
dimulai dengan demensia yang progresif dan> gangguan tingkah laku. Penurunan 
penampilan di sekolah sering membawa anak untuk berobat. Kekakuan, hilangnya 
ekspresi wajah dan gerakan asosiatif, lebih sering dijumpai sebagai gejala awal 
daripada koreoatetosis dan hiperkinesis. 

Gangguan fungsi serebelar didapatkan pada 20% kasus, dapat juga disertai 
gangguan gerak mata. Kejang dapat dijumpai pada 50% kasus anak-anak. Penyakit 
ini lebih progresif pada anak dałam waktu 8 tahun, dibandingkan dewasa selama 
10-25 tahun. 

Dlagnosis 

Diagnosis dibuktikan dengan adanya penyakit tersebut pada salah satu orangtua. 
Laboratorium dałam batas normal, gambaran EEG umunya abnormal, sedangkan 
cairan serebrospinal menunjukkan sedikit peningkatan protein. Atrofi pada nuk¬ 
leus kaudatus dan korteks serebri dapat terlihat pada gambaran CT-scan dan MRI 
kepala, dan dapat berguna unutk menilai progresivitas penyakit. Pemeriksaan yang 
lebih sensitif adalah Positron Emission Tomography (PET) yang memperlihatkan 
penurunan metabolisme glukose pada nukleus kaudatus. 

Pengobatan 

Sejauh ini tidak ada pengobatan yang efektif. Kolin, reserpin atau golongan fenoti- 
azin digunakan untuk mengatasi gerakan korea. Kekakuan dapat dihilangkan den¬ 
gan levodopa, bromokriptin dan amantadin. Neuroleptik dapat berguna untuk 
mengontroł tingkahlaku, sedangkan untuk demensia tidak ada obatnya. 

Distonia Muskulorum Deformans (Tors/on Dystonia) 

Distonia muskulorum deformans atau distonia torsi (DT) adalah gangguan gerakan 
progresif umum yang ditandai dengan kontraksi otot yang terus menerus, yang 
menyebabkan gerakan berulang dan meliuk-Iiuk atau postur tubuh yang abnormal, 
tanpa disertai gejala neurologis lainnya. Penyakit ini pertama kali dikemukakan 
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oleh Schwałbe tabun 1908 sebagai variasi dari histeria dan lebih diperinci oieh Op- 
penheim tabun 1911. Bentuk familial penyałit ini diturunkan secara dominan 
autosomal dengan lokasi gen abnormal pada lengan panjang kromosom 9 (9q32- 
q34), sedangkan bentuk lainnya diturunkan secara tidak sempuma sekitar 40%. 

Patologi dan Pałogenesis 

DT diduga oleb karena kelainan pada ganglia basal, tetapi pemeriksaan neuropa- 
tologi menemukan kelainan yang tidak spesifik. Dapat terlihat lesi diskrit pada tala¬ 
mus, nukleus kaudatus, putamen dan globus palidus. 

Patofisiologi penyakit ini belum diketabui dengan pasti, diduga keadaan ini 
disebabkan gangguan mekanisme inhibisi presinaptik pada medula spinalis, oleh 
kegagalan inhibisi timbal balik. Tidak sempumanya perintah ke korteks motor dan 
prcmotorik, dan dari pelepasan aktivitas korteks premotor berikutnya di bawah 
kontrol talamus normal. Pada analisis neurotransmiter otak didapatkan distribusi 
epinefrin yang abnormal. Neurotransmiter menurun pada daerah lateral dan pcste- 
rior talamus, badan mamilare, nukleus subtalamus, dan lokus seruleus. Perubahan 
ini Łeijadi oleh karena peningkatan norepinefrm pada bagian atas dan bawah 
batang otak, nukleus rubra dan nukleus raphe dorsal. Sebaliknya, aktivitas kolin 
asetiltransferase sebagai indeks aktmtas kolinergik dan konsentrasi GABA normal. 

Manłfestasl Kllnls 

Manifestasi klinis distonia dapat dimulai sejak umur 6 sampai 14 tahun, tetapi da¬ 
pat pula dimulai sejak bayi. Distonia diklasifikasikan berdasarkan distribusi 
gerakan tubuh yang abnormal. Distonia umum lebih sering terlihat pada anak, 
yang mengenai satu atau dua tungkai disertai beberapa bagian tubuh lainnya. Dis¬ 
tonia fokal hanya mengenai satu bagian tubuh saja. Pada kelopak mata (blepłwro- 
sposm), mulut (distonia oromandibular), leher (tortikolis) dan tangan (cramp unit er). 
Distonia segmental mengenai dua atau lebih segmen yang berdekatan. Distonia fo¬ 
kal dan segmental jarang dijumpai pada umur dekade pertama dan ke dua. 

Ekstremitas lebih dabulu terkena daripada batang tubuh. Hampir 43% diawali 
dengan kekakuan pada tangan dan lengan, sedangkan 36% memperlihatkan gang¬ 
guan berjalan yang teru tama merupakan gejala awal pada anak. Distonia fokal 
pada awal awitan dapat menjadi umum yang melibatkan ekstremitas dan batang 
tubuh. Manifestasi klinis lain dapat berupa disartria, gerakan orofasial, disfagia, tu¬ 
buh tremor dan blefarospasme. Gangguan mental jarang ditemukan, tetapi pada 
bentuk familial dapat dijumpai IQ yang menurun 

Dlagnosls 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan manifestasi klinis, gerakan distonia dan posisi 
tubuh, riwayat perinatal normal, tidak terpajan obat-obatan, tidak adanya gang¬ 
guan inbelektual, traktus kortikospinal dan biokimia. 
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Pada CT-scort dan MRI tidak memperlihatkan kelainan yang khas pada daerah 
ganglia basal, khususnya talamus dan putamen. PET Scan memperlihatkan penu- 
runan metabolisme glukose yang bermakna pada daerah nukleus kaudatus, nuk- 
leus lentiforme dan mediodorsal nukleus talamus. 

Pengobatan 

Obat trihexyphenidyl (Artane) dengan dosis dimulai 2-4 mg/hari, dinaikkan menjadi 
30 mg/hari (dibagi 3 dosis) dan dapat dinaikkan sampai 80 mg/hari, dikatakan 
efektif untuk pengobatan distonia torsi idiopatik. Bila tidak efektif dapat ditam- 
bahkan diazepam dosis rendah dan dinaikkan perlahan-lahan. Bila tidak berhasil 
juga dapat digunakan tetrabenazin, atau beberapa kombinasi karbamazepin, 
Ievodopa, benzodiazepin dan bromokriptin. 


Tardivc DyskJnesia 

Tardiue dyskinesia dijumpai pada anak-anak yang mendapat pengobatan neuroleptik 
seperti fenotiazin, butirofenon, atau difenil butilpiperidin. Gualtieri dkk mendapat- 
kan 7% anak-anak berkembang menjadi tardive diskinesia saat pengobatan neu¬ 
roleptik dihentikan. Dua pertiga dari gejalanya remisi dałam 9 bulan, sedangkan 
gejala sisa yang ada dapat menetap, dan 29% berkembang menjadi diskinesia tran- 
sisi atau disertai gejala menarik diri. 

Penyakit ini diduga akibat hipersensitivitas reseptor dopamin yang dirangsang 
oleh obat-obat neuroleptik. Mengapa keadaan ini dapat muncul pada seseorang se¬ 
dangkan orang Iain tidak, tidak ada yang tahu pasti. Gerakan diskinesia umumnya 
muncul setelah anak mendapat pengobatan dosis tinggi obat fenotiazin, haloperi- 
dol, metoklorpropamid, atau dapat pula terjadi pada anak asma yang mendapat 
pengobatan dengan teofilin. 

Manifestasl Klinis 

Gerakannya sangat khas terdiri dari diskinesia orofasial khususnya gerakan stereo- 
tipik lidah dan bibir mengecap-ngecap, menguyah atau lebih bervariasi. Batang tu- 
buh dapat terlibat dałam gerakan tubuh bergoyang. Kadang tampak gerakan 
jari-jari fleksi dan ekstensi seperti pemain piano. Dapat pula terlihat gerakan korea, 
distonia, mioklonik, tik, dan muka meringis. Gerakan terutama muncul bila pera- 
saan tertekan dan menghilang bila tidur. Bila pengobatan dihentikan dapat berhentd 
dałam beberapa bulan atau tetap ada. Penghentian pengobatan yang tiba-tiba dan 
sedikit demi sedikit dapat pula menimbulkan diskinesia yang ben/ariasi, tetapi 
umumnya dapat menghilang dałam beberapa minggu atau bulan. Dałam keluarga 
sering didapatkan riwayat kelainan gerakan , seperti kram atau tremor. 
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Diagnosis dan Pengobatan 

Diagnosis banding harus dipikirkan kemungkinan penyakit Huntington, dan Wil¬ 
son. Perlu dibedakan dengan gerakan koreiform, hiperkinetik dan mental retardasi, 
koreoatetosis, anak dengan palsi serebrai dan dapat ditekan dengan obat neurolep- 
tik. Pegobatan tidak memuaskan, dapat dicoba obat tetrabenazin, reserpin, kloni- 
din. Klozapin dapat digunakan untuk menekan gerakan-gerakan distonik. Pence- 
gahan dapat dilakukan dengan menghentikan pengobatan secara bertahap. 


Kalsifikasi Ganglia Basa! Familia! (Penyakit Fahr) 

Penyakit Fahr bukan merupakan satu penyakit tetapi merupakan kumpulan be- 
berapa gangguan klinis dan genetik yang ditandai dengan kalsifikasi ganglia basal. 
Kalsifikasi pada ganglia basal otak pertama kali dikemukakan oleh Bamberger ta- 
hun 1856. Baru tahun 1930 Fahr melaporkan kasus dengan kalsifikasi pada pembu- 
luh darah otak dewasa dengan gejala neurologis yang progresif. Sejak itu beberapa 
kelainan genetik diasumsikan sebagai penyakit Fahr. Melchior dkk melaporkan 
satu keluarga dengan kalsifikasi ganglia basal pada 2 bersaudara. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis ditandai dengan kemunduran mental, yang tampak jelas pada 2 
tahun pertama kehidupan, disertai gerakan koreoatetoid. Ada pula mikrosefal, ke- 
jang, dan pada pasień tampak pula kalsifikasi pada fundus. Kombinasi dari ensefa- 
lopati dan kalsifikasi progresif ganglia basal dapat disebut sebagai penyakit Fahr. 
Penyakit ini dapat diturunkan familial maupun sporadis, dapat diturunkan secara 
resesif autosomal maupun secara dominan autosomal. Yang diturunkan secara 
dominan autosomal sering dihubungkan dengan hipoparatiroidi atau pseudohipo- 
paratiroidi 

Manifestasi klinis dapat mulai timbu! sejak anak sampai remaja. Klinis ditandai 
dengan penampakan tua, retinitis pigmentosa, kemunduran mental, gerakan ko¬ 
reoatetosis. Dapat pula disertai ataksia, disartria, spastisitas dan kejang. Kemundu¬ 
ran gejala neurologis dapat berlangsung progresif. 

Diagnosis dan Pengobatan 

Diagnosis ditegakkand?ęrdasarkan manifestasi klinis, adanya kalsifikasi pada otak. 
Kalsifikasi bilateral dapat terlihat dengan jelas pada foto rongent kepala dan Iebih 
jelas pada CT-sam. Kalsifikasi dapat terlihat di daerah ganglia basal, nukleus denta- 
tus, pons dan korpus kalosum. Kalsifikasi ini disebabkan penumpukan minerał di 
otak, seperti pada tuberosklerosis, toksoplasmosis, sitomegałovirus, atau sindrom 
Down. Fungsi paratiroid harus diperiksa untuk menyingkirkan hipoparatiroidi, 
dan pseudohipoparatiroidi. Tidak ada pengobatan yang memuaskan, kecuali bila 
didapatkan adanya gangguan paratiroid. Gejala korea yang ada dapat diobati. 
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Tremor Herediter (Famillal) 

Penyakit ini merupakan proses degeneradf ringan yang diturunkan secara dominan 
autosomal. Umumnya gejala muncul setelah pubertas, tapi dapat pula muncul 
pada umur 5 tahun atau lebih muda. Patofisiologinya belum jelas, diduga karena 
terlalu aktifnya hubungan antara ikatan Rubro-Oliao-Cerebello-Rubral dengan sistem 
saraf perifer. 

Manifestasi Klinis 

Gejala tremor ritmik meningkat bila akan mendekati sasaran dan hilang saat istira- 
hat, kecuali pada kasus yang berat Tremor dapat pada satu atau dua ekstremitas- 
nya, tetapi tidak mempengaruhi koordinasi. Bila tremor berkembang progresif 
dapat menjadi anggukan kepala. Intelegensi, cara berjalan, dan kekuatan ekstremi- 
tas jarang dipengamhi. Bicara dan kelopak mata dapat terpengaruh. Gejala tremor 
menghilang bila istirahat dan tidur. Kelainan ini harus dibedakan dengan kelainan 
ganglia basal yang lain, seperti distonia muskularum deforman, spasmodik tortik- 
olis, penyakit Wilson dan Huntington. Diagnosis dapat ditegakkan dengan pe- 
meriksaan klinis dan PET Scan untuk melihat hipermetabolisme di otak. 

Pongobatan 

Tidak semuanya memerlukan pengobatan. Dapat digunakan propranolol 1-2 
mg/kgBB/hari dan primidon 2-10 mg/kgBB/hari yang dapat mengontrol tremor 
sąmpai 70%. 


Sindrom Gilles de la Tourette 

Penyakit ini pertama kali dilaporkan oleh Georges Gilles de La Tourette pada tahun 
1885, ditandai oleh tic motor dan verbal yang tidak terkontrol, kadangkala disertai 
ucapan-ucapan cabul. Patogenesis penyakit ini belum diketahui, tetapi diduga 
akibat gangguan pada daerah ganglia basal. Beberapa peneliti mendapatkan penu- 
runan siklik AMP dan dinorphin (sejenis imunoreaktif) keluar dari otak yang masih 
memerlukan pembuktian. 

Penyakit ini diturunkan secara dominan autosomal, lebih banyak terdapat pada 
laki-laki dengan perbandingan 3:1 sampai 5:1. Umur awitan 2 sampai 15 tahun den¬ 
gan rata-rata umur 6-7 tahun. Hampir 33% keadaan ini famiiial dan dapat dałam 
bentuk tic multipel, gangguan obsesif-konvulsif. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis awal berupa tic multifokal pada muka dan kepala. Gerakan dapat 
berupa kelopak mata berkedip-kedip, menyeringai, bibir mengecap-ngecap, dan 
mengangkat satu atau ke dua bahu. Tic fokal dapat berupa mendengkur, bersin. 
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batuk, membentak dan pada keadaan yang berat dapat berupa koprolalia atau eko- 
lalia konvuIsif. Di antara anak yang mempunyai gejala tic, 54% muncui dengan 
penurunan perhatian, dan 33% dengan penyakit obsesif-konvulsif. Penurunan per- 
hatian ditandai dengan hiperaktivitas, perhatian singkat, kegelisahan, konsentrasi 
yang buruk serta keinginan untuk mengganggu. 

Diagnosis dan Pengobatan 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan anamnesis dan observasi. Pemeriksaan laborato¬ 
rium, EEG, CT-scan dan psikologis umumnya normal. Pada PET scati didapatkan 
adanya peningkatan dan penurunan penggunaan glukose pada ganglia basal, dan 
peningkatan aktivitas metabolik di daerah frontal. 

Obat yang dianjurkan adalah haloperidol dimulai dengan dosis 0,5 mg pada 
malam hari, dinaikkan sampai tic terkontrol dengan dosis rumat 1-3 mg/hari di- 
bagi 2 dosis, dengan efek toksik berupa sedasi, iritabilitas dan penurunan nafsu 
makan. Dosis haloperidol rumat 0,15-03 mg/kgBB/hari. 

Obat lain adalah pimozid dengan dosis awal 2 mg/hari dibagi 2 dosis dinaikkan 
tiap minggu sesuai kebutuhan. Dosis rumatan adalah 0,2 mg/KgBB/hari atau 10 
mg perhari. Fluprenazine dapat digunakan dengan dosis awal 1 mg/hari dan di¬ 
naikkan 1 mg perminggu, dengan dosis rumatan berkisar 2-6 mg/hari. Efek sam- 
ping obat ini menyerupai haloperidol. Klonidin dapat dimulai dengan 0,05 mg/hari 
dan ditingkatkan 0,05 mg tiap minggu, dengan dosis rumat0,1-0,6 mg/hari. 

Penyakit Heredodegeneratif pada Serebelum, Batang Otak 
dan Medula Spinalis 

Penyakit-penyakit golongan ini mengalami kemunduran secara progresif dari satu 
atau lebih fungsi serebelum, batang otak, dan medula spinalis. Kemunduran ini 
disebabkan oleh atrofi neuron dałam traktus, jaras-jaras, akson perifer dałam ting- 
kat lanjut secara sentripetal. Dałam satu keluarga cendnmg penyakit ini dapat 
muncui dałam bentuk sdgmata tertentu seperti kemunduran mental, tuli-mutisme, 
dan retinitis pigmentosa. Stigmata ini dapat muncui sendiri atau berhubungan de¬ 
ngan penyakit degeneratif. 

Ataksia Friedreich 

Ataksia Friedreich ditandai dengan adanya ataksia dan gangguan traktus kor- 
tikospinal. Gejala lain yang berhubungan adalah nistagmus, kiposkoliosis, pes cmnis 
dan kardiomiopati wałaupun jau-ang. Keadaan ini p>ertama kali diiaporkan oleh 
Friedreich tahun 1863, yang menganggap penyakit ini hanya berhubungan dengan 
gangguan medula spinalis, kemudian melibatkan serebelum, medula dan bahkan 
saraf perifer dan korteks serebri. 
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Penyakit ini diturunkan secara resesif autosomaL Pemeriksaan biomolekułar 
mendapatkan dałam 1 keluarga keiainan homogen pada daerah perisentromer kro- 
mosom 9. Lokus ini dipresentasikan pada daerah serebelum dan medula spinalis. 
Transmisi resesif diperkirakan menyebabkan hilangnya fungsi mutasi dari protein. 

Patologi dan Patogenesis 

Keiainan primer penyakit ini belum diketahui dengan pasti. Laporan sebelumnya 
menunjukkan adanya gangguan pada kompleks piruvat dehidrogenase dan aktivi- 
tas enzim mitochondrial malic tetapi ini tidak terbukti. Pada pemeriksaan patologi di- 
dapatkan berkurangnya medula spinalis daerah posterior, traktus kortikospinalis, 
dan serabut-serabut posterior, dengan hilangnya serabut yang bervariasi, de- 
mielinisasi dan gliosis. Akson dan mielin terłihat banyak terlibat walapun massa 
kelabu kadang terkena. Traktus piramidalis sering memperlihatkan degenerasi dan 
gliosis. Serabut lumbal dan sakral sering terkena hebat. Walaupun kurang menon- 
jol, sel motor komu anterior medula spinalis dan serabut anterior umumnya tidak 
terlibat. Serabut saraf spinał lumbal yang mengatur fungsi ekstremitas bawah kehi- 
langan banyak akson, walaupun demikian miopati jarang terjadi. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis penyakit ini mulai tampak pada usia 2-16 tahun dengan rata-rata 
awitan umur 10 tahun, tetapi gejala awalnya dapat muncul lebih awal. Manifestasi 
awal adalah ataksia atau kurang terampil bila berjalan didapat pada 95% kasus, 
dan skoliosis sekitar 5%. Disartri terdapat pada semua pasień, gangguan gerakan 
bola mata pada 32% kasus, dan tuli pada 8%, sedangkan titubasi kepala terdapat 
pada 4% kasus. 

Gejala gangguan serebelum lebih berat dan lebih umum didapatkan pada tan- 
gan dari pada kaki. Ataksi jari hidung dan adanya disdiadokokinesis tampak pada 
pemeriksaan klinis. Hanya 28% kasus yang menunjukkan gejala yang sama di kaki, 
tampak selalu kelemahan spastik, dan dapat menyembunyikan gejala serebelar. Re¬ 
fleks tendon tidak didapatkan pada 75% kasus, sedangkan 25% hanya dapat ditim- 
bulkan pada otot bisep. Sensibilitas posisi tendo dan vibrasi tungkai tidak tampak 
pada 90% kasus, sedangkan pada tangan hanya 27%. Sensasi panas dan nyeri ter- 
ganggu pada 10% kasus. Kardio miopati didapatkan pada 40% kasus, sedangkan 
diabetes pada 23% kasus dan biasanya tidak terkontrol. Pada stadium lanjut mun¬ 
cul gejala bulbar lainnya. Sebab kematian tersering adalah miokarditis dan payah 
jantung. 

Pemeriksaan Penunjang 

Didapatkan 40% kasus yang mengalami buta warna, keiainan visual evoked potential 
didapatkan pada dua pertiga kasus, dengan adanya penurunan amplitudo dan pe- 
manjangan latensi. Elektroretinogram umumnya normal. Gangguan vestibular dan 
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serangan vertigo didapatkan pada pasień. Pemeriksaan somatoscnsonf cvokcd poten- 
łial menunjukkan hasil abnormal, kecepatan antar saraf perifer menurun. Elektro- 
kardiografi dan ekokardiografi menunjukkan adanya miokarditis pada 90% kasus. 

Diagnosis 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan adanya manifestasi klinis, dengan awitan atak- 
sia yang progresif, deformitas sekletal, dan abnormal instuił evokcd połenłwl dan eko¬ 
kardiografi. MRI medula spinalis menunjukkan atrofi medula spinalis servikal. 
Diagnosis banding penyakit ini antara lain atrofi serebelar, penyakit Behr (paraple- 
gia spastik herediter disertai atrofi optik), dan paraplegia spastik familia!. 

Pengobatan 

Tidak ada pengobatan terhadap penyakit yang mendasarinya, tetapi pengobatan 
simtomatik banyak menolong sehingga anak dapat aktif sesuai kemampuannya. 
Ortopedi dapat melakukan operasi pada skoliosisnya, kardiolog dapat membantu 
memantau kelainan jantungnya. Diharapkan pasień kontrol teratur terutama ke be- 
dah ortopedi dan kardiologi. Bila didapatkan diabetes dapat diberikan insulin. 

Ataksia Spinoserebelar (Atrofi Olivopontoserebelar) 

Ataksia spinoserebelar (AS) pertama kali dilaporkan oleh Dejerine dan Thomas ta- 
hun 1900, dengan manifestasi klinis berupa ataksia serebelar progresif, tremor, 
gangguan bicara, dan dałam beberapa bentuk gejala ekstra piramidal dan paresis 
saraf otak. Penyakit ini dibagi dałam 5 tipe, dengan 4 tipe diturunkan secara domi¬ 
nan autosomal. 

AS tipe I, diturunkan secara dominan autosomal pertama kali dikemukakan 
oleh Menzel tahun 1890. Tipe ini ditandai dengan ataksia, dismetri, disartria, dan 
oftalmoparesis. Awitan tersering terdapat pada masa anak-anak, dengan gangguan 
intelektual didapatkan pada 80% kasus. Perubahan patologi mengenai pons, 
brakium pontis, nukleus olivari, dan serebelum. Kelainan penyakit ini didapatkan 
pada lengan pendek kromosom 6 (6p22-23). 

AS tipe II, banyak ditemukan pada anak-anak Cuba, dengan kelainan pada le¬ 
ngan panjang kromosom 12 (12q 23-24.1). Gejala awal pada usia 10 tahun didapat¬ 
kan pada 3% kasus. Peyakit ini selalu diturunkan dari jalur ayah. AS tipe III, ditu- 
runkan dałam bentuk dominan. Ditandai dengan gejala awal degenerasi retina 
pada tahun pertama kehidupan, biasanya disertai ataksia dan hilangnya pengłi- 
hatan secara progresif. 

AS tipe IV (Schut-Haytnaker cerebellar ataxia), dengan gejala awal muncul pada 
umur 17-30 tahun berupa gejala serebelar progresif, memperlihatkan paresis la- 
ringeal dan fasial, hilangnya sensasi terhadap posisi dan vibrasi. Pemeriksaan pa¬ 
tologi memperlihatkan hilangnya neuron korteks serebelar, basis pontis, nukleus 
olivari inferior, dan nukleus dari saraf otak X dan XII. Kelainan terdapat pada 
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kromosom 6, sehingga dianggap identik dengan AS tipe 1. AS tipe V, diturunkan 
dominan dałam bentuk serebelar atrofi, dengan ditandai adanya kombinasi gejala 
serebelar, rigiditas dan kemunduran mental. 

Diagnosis 

Diagnosis penyakit ini ditegakkan berdasarkan gambaran klinis dan riwayat ke- 
luarga. CT-scnn memperlihatkan atrofi serebelum dan batang otak. MRI menunjuk- 
kan atrofi hemisfer serebelum, vermis dan medula spinalis servikalis. PET 
memperlihatkan penurunan aktivitas metabolik dari hemisfer serebelum, vermis 
dan batang otak. Pengobatan tidak ada yang berarti. 

Ataksia Serebelar Herediter 

Penyakit heredodegeneratif terutama mengenai serebelum jarang dijumpai pada 
usia anak-anak. Bentuk kekecualian degenerasi serebelar yang diawali pada masa 
bayi atau anak-anak dilaporkan pertama kali oleh Norman tahunl940 dan Jervis ta- 
hun 1950. Gambaran fosa posterior yang kecil tampak pada gambaran radiologi. 
Gambaran patologi terutama menunjukkan atrofi lapisan sel granular serebelum. 
Perkembangan penyakit ini progresif lambat, dan merupakan satu kecurigaan 
adanya kelainan kongenital familia) pada susunan saraf pusat. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis berupa ataksia serebelar, nistagmus, hipotonia, dan defisiensi 
mental sewaktu bayi. Anak dengan manifestasi ataksia progresif harus dibedakan 
dengan penyebab lain. Bila ataksia berlangsung progresif cepat dapat disebabkan 
oleh neoplasma, toksik dan infeksi. Bila ataksia berlangsung progresif lambat, 
massa tumor fosa posterior harus dikeluarkan. 


Sindrom Ramsay Hunt (Atrofi Dentatorubral) 

Penyakit ini pertama kali dilaporkan oleh ) Ramsay Hunt pada tahun 1912 pada ke- 
luarga dengan epilepsi mioklonus dan ataksia serebelar. Patologi anatomi memper¬ 
lihatkan gambaran degenerasi traktus spinoserebelar, atrofi nukleus dentatus, 
pedunkulus serebelar superior yang pucat, termasuk traktus dentatorubral. 

Manifestasi Klinis 

Saat ini definisi baru dari sindrom ini ditandai dengan penurunan resesif dengan 
manifestasi klinis kejang tonik-klonik, atau klonik, serangan mioklonik, dan dis- 
fungsi serebelar, retardasi mental ringan atau normal. Awal awitan dimulai pada 
umur dekade pertama dan kedua. Gambaran EEG menunjukkan gambaran normal, 
atau sedikit lambat disertai adanya gambaran paku urnum. Pengobatan dengan 
asam vaiproat atau klonazepam cukup bermanfaat. 
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Paraplegia Spastik Familia! 

Penyakit ini pertama kali dikemukakan oleh Seeligmuller pada tahun 1876, ditan- 
dai dengan adanya paraplegia spastik yang progresif. Pada beberapa keluarga da- 
pat diturunkan secara dominan autosonial dan dapat pula secara resesif autosomal. 
Bentuk dominan autosomal memperlihatkan kelainan pada satu Iokus lengan pan- 
jang kromosom 14. Cambaran patołogi memperlihatkan dcgenerasi traktus pirami- 
dalis mulai servikal ke bawah, kolumna posterior, serabut spinoserebelar, dan sel 
akar ganglion dorsalis. 

Manifestasi Klinis 

Manifetasi klinis yang diturunkan secara resesif, usia awal awitan adalah 11,5 ta¬ 
hun, sedangkan bentuk dominan adalah umur 20 tahun. Hampir 40% kasus gejala 
dimulai pada umur 5 tahun. Anak akan sulit belajar berjalan, tungkai memperlihat¬ 
kan fenomena scissor, tonus otot meningkat, refleks tendon meningkat, tidak ada 
atrofi muskular dan gangguan sensasi posisi dan vibrasi. Progresivitas berjalan 
lambat, tetapi dałam bentuk resesif lebih cepat. Pada bentuk dominan, kondisi sta- 
tis dapat sampai umur 30 tahun. 

Pembagian lain dari penyakit ini adalah bentuk asli dan komplikasi. Pada ben¬ 
tuk komplikasi dapat ditemukan adanya kombinasi dari paraparesis ringan dengan 
amiotrofi sedang sampai berat dari otot kecil tangan dan daerah distal ekstremitas 
bawah. Pada beberapa keluarga didapatkan demensia, kejang, neuritis optika, 
gangguan gerakan, kelainan jantung dan hipopigmentasi pada kulit. 

Diagnosis 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan riwayat keluarga dengan paraplegia spastik, ke- 
cepatan antar saraf motor dan sensori normal, tetapi soinntoscnsory cvokeii potential 
hilang atau menurun, kadang-kadang didapatkan defisiensi enzim arginase. Pengo- 
batan terutama dengan fisioterapi, bedah ortopedi bila didapatkan kontraktur. 


Penyakit Heredodegeneratif Saraf Perifer dan Kranial 

Klasifikasi penyakit berdasarkan manifestasi klinis, pemeriksaan genetik, histopa- 
tologis saraf perifer dan pemeriksaan elektrofisiologis. 


Charcot-Marie-Tooth Disease (Peroneal Muscular Atrophy; Hereditary 
Motor Sensory Neuropathy [HMSN] Tipe I) 

HMSN Type I, adalah neuropati yang diturunkan secara dominan dengan gejala 
pałing menonjol adalah atrofi peroneaL Penyakit ini pertama kali dikemukakan 
oleh Yirchow tahun 1855, oleh Chorcot dan Marie tahun 1886, dan oleh Tooth tahun 
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ISSó. Kelainan gen penyakit ini adalah duplikasi bagian proksimal lengan pendek 
kromosom 17 (17pll.2-12) atau pada lengan panjang kromosom 1 (lq22-23). Selain 
ihi dapat pula disebabkan kelainan pada X-link, yakni kelainan pada lengan 
pendek kromosom (Xp22.2) atau pada lengan panjang (Xql3.1). Gambaran patolo- 
gis saraf perifer menunjukkan penurunan ukuran fasikulus dan jumlah serabut 
saraf bermielin. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis umumnya muncul pada umur 1 tahun berupa atrofi otot per- 
encus, penurunan refleks tendo Achilles dan pes couus. Kelemahan otot tibialis ante- 
rior dan otot peroneus menyebabkan gangguan berjalan/oof drop atau cara berjalan 
seperti burung bangau. Pada ekstremitas atas atrofi terbatas pada otot kecil tangan, 
tetapi selanjutnya dapat mengenai otot lengan. Wajah, batang tubuh dan otot prok¬ 
simal dapat terganggu, walaupun nistagmus atau kelemahan wajah jarang di- 
jumnni. Didapatkan pula skoliosis, kontraktur pergelangan dan jari-jari tangan 
yang menyebabkan clow Itand. Otot-otot gastrocnemeus dan soleus dapat mengalami 
kelemahan. Sensasi vibrnsi dan posisi menurun pada daerah distal ekstremitas. 

Diagnosis 

Diagnosta ditcgakknn berdasarkan manifestasi klinis dan riwayat keluarga. Kece- 
oatan antar saraf motor menurun sampai 50%, didapatkan pula tanda denervasi 
dan miopati. Titlak ada pengobatan yang spesifik, pengawasan dan tata laksana or- 
topedi dapat meningkatkan kuaiitas hidup. 


PeroneaJ Muscular Atrophy, Axonal Type (HMSN Tipe II) 

Penyakit ini diturunkan sccara dominan autosomal. Proses awal ditandai dengan 
degenerasi aksonal saraf perifer dnri pada demielinisasi, sehingga kecepatan antar 
saraf motor snraf seripg normai. 

Manifestasi Ki i nis 

Manifestasi klinis seperti iipc I, tetapi berlangsungsecara progresif lambat sehingga 
dapat terlihat pada pertengahan usia. Pada,pemeriksaan kecepatan antar saraf nor- 
m M atau seclikit menurun. Pada eiektromiografi didapatkan tanda denervasi, dan 
pada oemeriksaan salah satu orangtua menunjukkan kelainan eiektromiografi. 


Dejr.rine-Sottas Disease (Hypertophic Interstitial Neuropathy of Infancy: 
HMSN Tipe HI) 

Penyakit 1IMSM tipe lii i.'.: adalah neuropati demielinisasi dan remielinisasi yang 
diturunkan sccara resesif autosomal. Banyak kasus muncul secara periodik. Perka- 
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winan keluarga merupakan salah satu faktor dałam beberapa keluarga. Beberapa 
bayi dengan neuropati hipomielinisasi kongenital umumnya merupakan bentuk 
terberat dari penyakit ini. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis perkembangan motor lambat dan hipotonia muncul pada tahun 
pertama. Kelemahan mulai dari bagian distal alat gerak dan berkembang melibai- 
kan otot bagian proksimal. Ataksia sensori hampir terdapat pada semua pasień. Di- 
dapatkan pula clubfoot dan skoliosis. Hilangnya sensori bagian distal terdapat puda 
pemeriksaan. Refleks tendon hilang, pembesaran saraf perifer aurikular, medianus 
dan ulnaris kadangkala dapat teraba. Pada beberapa pasień didapatkan miosis, re- 
spons pupil terhadap cahaya lambat, nistagmus, dan gerakan korea dari jari-jari. 

Pemeriksaan Penunjang 

Pada pemeriksaan protein cairan serebrospinal menunjukkan peningkatan sesuai 
dengan beratnya kelemahan. Kecepatan antar saraf motor memanjang, sedang am¬ 
plitudo saraf sensori menurun. Biopsi saraf suralis memperlihatkan hiperćrofi inter- 
sitial yang masif seperti formasi onion bulb. Tidak ada pengobatan yang spesifik 
terhadap penyakit ini. 


Hcrcditary Motor and Sensory Neuropathy Tipe IV; Penyakit Refsum 

Penyakit ini merupakan kelainan pada metabolisme asam phytniiic dan banyak di- 
jumpai di Skandinavia, Britania dan Perancis. Diturunkan secara resesif autosoinal, 
dan dilaporkan oleh Refsum pada tahun 1984. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis dimulai pada dekade ke 3, dengan gejala retinitis pigmentosa, 
polineuropati kronik, ataksia serebelar. Buta senja sering dijumpai sebagai gejala 
awal. Neuropati berupa hipertrofi, bersifat simetris, bagian distal, baik saraf motor 
maupun sensori. Refleks tendon menurun, sensasi vibrasi dan posisi menurun. Ce- 
jala lain dapat berupa gangguan pendengaran progresif, katarak, kardiomiopati, ik- 
tiosis dan pes cavus. Pasień dapat meninggal tiba-tiba oleh karena aritmia jantung 
oleh karena kardiomiopati. 

Pemeriksaan Penunjang 

Kecepatan antar saraf motor dan sensori menurun, elektromiografi menunjukkan 
denervasi. Diagnosis pasti dengan ditemukannya penurunan asam phytanic. Pen¬ 
gobatan dilakukan dengan plasmaferesis dan diet. 
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Hereditary Sensory and Autonomie Neuropathies (HSAN) 

Penyakit HSAN ditandai dengan hilangnya fungsi saraf sensori perifer secara pro- 
gresif. Manifestasi klinis tergantung dari jumlah akson dan neuron yang terkena. 
Bila degenerasi pada diameter serabut aferen, sensibilitas posisi terganggu. Bila 
sedikit serabut aferen dan serabut autonom terganggu menyebabkan meningkatnya 
ambang rangsang terhadap rasa nyeri dan suhu. Penyakit ini secara garis besar ter- 
diri dari lima tipe yang akan diuraikan di bawah ini. 

HSAN Tipe I (Hereditary Sensory Radicular Neuropathy) 

Penyakit ini diturunkan secara dominan autosomal. Patogenesisnya belum diketa- 
hui dengan pasti. Pemeriksaan histopatologis saraf suraiis menunjukkan penu- 
runan mielinisasi serabut-serabut saraf. 

Manifestasi klinis timbul pada dekade ke dua atau lebih, ditandai dengan menu- 
runnya sensibilitas bagian distal ekstremitas bawah, uiserasi kronik pada kaki, dan 
destruksi progresif dari tulang. Identik dengan gejala siringomielia lumbosakral fa- 
miliai. Pasień mengalami degenerasi serabut gangiia dorsalis dan serabut dorsalis 
medula spinalis yang mempersarafi ekstremitas bawah. Muianya pasień men¬ 
galami episode selulitis di kaki, disertai hilangnya sensasi secara progresif pada ek¬ 
stremitas bawah, berhubungan dengan nyeri laserasi dari ulkus tropik. 

Pada pemeriksaan, hilangnya sensibilitas pada kaki bersifat menetap sedangkan 
pada lengan bervariasi. Tangan tidak pernah seberat kaki, dan tidak pernah di- 
jumpai uiserasi pada jari tangan. Hilangnya rasa nyeri dan suhu terjadi sebelum hi¬ 
langnya rasa sentuh dan tekan. Refleks tendon di tungkai menghilang, sedangkan 
refleks di lengan masih ada. Pengeluaran keringat kadang terganggu. Banyak kasus 
disertai tuli saraf dan atrofi otot peroneus. 

Pemeriksaan kecepatnn antar saraf motor normal, sedangkan potcnsial aksi 
saraf sensori tidak ditemukan. Tidak ada pengobatan khusus untuk neuropatinya. 
Uiserasi plantar pedis dapat dicegah dengan perawatan kaki yang baik, menghin- 
dari trauma dan pemilihan sepatu yang sesuai. 

HSAN Tipe II (Congenital Sensory Neuropathy) 

Tipe ini diturunkan secara resesif autosomal. Manifestasi klinis dapat muncul sejak 
neonatus dan anak. Ekstremitas atas dan bawah sama terpengaruhi, dengan luka 
multipei pada jari tangan dan kaki. Hilangnya rasa raba dan tekanan muncul lebih 
dahulu dibanding rasa nyeri dan suhu. Nyeri dałam terganggu, refleks tendon 
menurun, dan pengeluaran keringat menurun pada daerah yang terganggu sensi- 
bilitasnya. Kondisi ini berjalan progresif lambat. Diagnosis ditegakkan berdasarkan 
anamnesis, pemeriksaan klinis dan penunjang. Potensial aksi saraf sensori menurun 
atau menghilang. Biopsi saraf menunjukkan hilangnya mielinisasi saraf dan menu- 
runnya jumlah serabut saraf yang tidak bermielin. Terapi neuropati tidak ada, 
tetapi anak dicegah untuk aktivitas yang tidak menyebabkan luka. 
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HSAN Tipe III (Familial Disautonomia; Riley-Day syndrome) 

Tipe ini teru tama mengenai susunan saraf autonom, walaupun juga mengenai saraf 
perifer motor dan sensori. Penyakit ini diturunkan secara resesif autosomai, dengan 
kelainan gen pada lengan panjang kromosom 9 (9q31-33). Penyakit ini dilaporkan 
pertama kali oleli Rilcy dkk (tahun 1949), dengan gejala keringat yang berlebihan, 
buruknya pengaluran suhu, jerawat di kulit, gangguan nyeri, refleks tendon 
mcnghilang, dan inkoordinasi gerakan. 

Tidak didapatkan .struktur abnormal yang konsisten pada susunan saraf pusat. 
Ganglion sinipatctik tampak hipoplastik, dan jumlah neuron ganglion spinał menu- 
run. Beberapa pasień menunjukkan perubahan degeneratif dari substansia retikular 
di pons dan medula dengan pengurangan mielinisasi foka! dan neuronal 

Pada neonatus gambaran klinis ditandai dengan adanya aspirasi mekonium, re¬ 
fleks menghisap yang buruk, kesulitan minum, dan hipotonia. Menghisap dan me- 
nelan dapat normal tetapi tidak dapat terkoordinasi dengan baik. Gejala lain adalah 
pucat, suhu yang tidak stabil, papil lidah menghilang, diare, kembung, penamba- 
han berat yang sulit, serta refleks kornea yang menghilang. 

Diagnosis disotonomia ditegakkan berdasarkan anamnesis, manifestasi klinis 
dan latar belakang genetik. Tes intradermal injeksi 0,1 ml histamin (1:10.000) yang 
pada anak normal menghasilkan kemerahan lebih dari 5 cm, sedangkan pada 
pasień disotonomia kurang dari 3 cm. Pengobatan diberikan secara simtomatik. 
Bethanecol klorida 1-2 mg/KgBB/hari dibagi beberapa dosis berguna mengobati 
distensi lambung. 

HSAN Tipe IV (Congenital lnsensitivity to Pain and Anhidrosis) 

Tipe ini diturunkan secara resesif autosomai. Umumnya mengenai bayi laki-Iaki, 
dengan gejala demam tinggi sesuai dengan suhu lingkungan, anhidrosis dan tidak 
sensitif terhadap nyeri. Kulit tangan menebal, dan umumnya disertai Chnrcot's joint 
(artropati sensori). Anak masih respons terhadap rangsang raba, dan refleks tendon 
masih ada. Biopsi saraf perifer menunjukkan hilangnya serabut saraf tidak ber- 
mielin. Berbeda dengan sensori neuropati yang lain, potensial aksi saraf motor dan 
sensori masih normal. 

HSAN Tipe V (Hereditary Sensory and Autonomie Neuropathy) 

Biasanya bentuk ini bermanifestasi bersama tipe III, hanya bentuk ini ditandai de¬ 
ngan hilangnya serabut saraf bermielin secara selektif. Keadaan ini kadangkala ber- 
hubungan dengan keratitis neurotropik. 

Hereditary Optic Atrophy (Penyakit Leber) 

Penyakit heredodegeneratif yang mempengaruhi saraf otak ini, pertama kali dike- 
mukakan oleh Leber tahun 1871, ditandai dengan hilangnya penglihatan sentral 
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dan sebagian dari lapang pandang primer. Penyakit ini diturunkan secara resesif 
pada gen kromosom X. Patologi anatomi didapatkan hilangnya ganglion sel dari fo- 
vea sentralis retina, atrofi saraf optik dan demielinisasi papilomakular, kiasma dan 
traktus. Kebutaan didapatkan pada saat lahir atau dałam waktu singkat. Anak 
umunya mempunyai nistagmus pendular, nistagmus naik-turun, dan fotopobia. 
Oftalmoskopi retina tidak ditemukan kelainan. Kadangkala dapat disertai epilepsi 
dan retardasi mental. Pemeriksaan elektroretinografi dapat mendeteksi luasnya de- 
generasi retina. Tidak ada pengobatan khusus. 

Penyakit Degeneratif Serebral Difus 

Penyakit degeneratif serebral difus terdiri atas degeneratif primer pada substansia 
alba dan degeneratif primer pada substonsia grisea. Pada degeneratif primer sub¬ 
stansia alba hanya akan dibicarakan mengenai beberapa penyakit saja. 

Adrenoleukodistrofi 

Penyakit ini ditandai dengan demielinisasi progresif susunan saraf pusat olch 
karena gangguan korteks adrenal. Diturunkan secara X-link. Keadaan ini disebab- 
kan gangguan oksidasi asam lemak rantai sangat panjang, terutama asam hek- 
sakosanoik o.Ieh karena defisiensi peroksisomal asil koenzim A (CoA) sintetase. 
Asam lemak rantai sangat panjang diakumulasi pada jaringan dan plasma. 

Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis sangat bervariasi, kelainan neurologis akibat insufisiensi adrenal 
didapatkan pada 85% kasus. Melanoderma mungkin hanya gambaran penyakit ad¬ 
renal dan terbatas pada permukaan kulit dan mukosa. Manifestasi neurologis terse- 
ring muncul pada usia 5-10 tahun. Gejala awal umumnya berupa perubahan ting- 
kah laku dari menyendiri menjadi agresif. Penampilan sekolah buruk. Adanya 
gangguan berjalan dan koordinasi, hilangnya penglihatan dan pendengaran, ke- 
munduran akhirnya menjadi vegetatif. Kejang dapat bermanifestasi lebih lanjut. 

Pemeriksaan Penunjang ■ 

Pemeriksaan protein cairan serebrospinal uńlumnya meningkat. CT-scmi memperli- 
hatkan hipodensitas dekat trigonum ventrikeł la tern lis, yang memperlihatkan pe- 
nyangatan dengan kontras. MRI pada T2 memperlihatkan peninggian intensitas 
signal pada massa alba periventrikular walaupun pada kasus asimtomatik. In¬ 
sufisiensi adrenal dapat dibuktikan dengan melihat respons subnormal pada stimu- 
lasi dengan ACTH. Pengobatan dengan kortikosteroid, disertai dengan diet tinggi 
asam erusik dan asam oleat dapat memperlambat progresivitas demielinisasi. 
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Leukodistrofi Sel Globoid (Penyakit Krabbe) 

Keadaan ini pertama ka!i dilaporkan oleh Beneke tahun 1908, dan lebih diperjelas 
olch Krabbe tahun 1916 yang mencatat karakteristik sel globoid pada substansia 
alba. Kelainan ini berupa demielinisasi progresif pada bayi, yang disebabkan de- 
iisicnsi aktivitas enzim galaktosilseramidase. Dapat juga dałam bcntuk anak dan 
dcwasa. Kelainan ini diturunkan secara resesif autosomal. 


Patolog i 

Gambaran patologis memperlihatkan substansia alba serebrum, serebelum, medula 
spinalis dan serabut kortikal yang mengalami demelinisasi luas, sedangkan serabut 
arkuatus subkortikal mengalami sedikit demielinisasi. Pada area demielinisasi tam- 
pak sel epiteloid mononukłear dan sel globoid multinuklear di sekitar pembuluh 
darah kecil. 

Manifestasi Klinis 

Umur awitan berkisar antara 1 sampai 7 bulan, dengan rata-rata usia 4 bulan. Ge- 
jala a wal berupa iritabilitas dan hiperaktivitas terhadap rangsang, diikuti hiperto- 
nia yang progresif pada otot rangka. Perkembangan terlambat dan mengalami 
kemunduran. Dałam 2 sampai 4 bulan bayi akan mengalami opistotonus yang me- 
netap, kemudian menghiiang. Refleks tendon menurun kemudian menghilnng. 
Bayi tampak flaksid dan muncul gejala bulbar. Timbul mioklonus startcl dan ke- 
jang. Bayi dapat menjadi buta, dan sebelum umur 1 tahun akan meninggal. 

Pemeńksaan Penunjang 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran MRI yang menunjukkan demielinisasi 
menyeluruh pada hemisfer serebri. Kecepatau antar saraf biasanya memanjang, 
dan protein cairan serebrospinal meningkat. Diagnosis definitif berdasarkan 
adanya defisiensi aktivitas enzim galaktosilseramidase. Pengobatan tidak ada yang 
bermanfaat. 


Sindrom Rett 

Sindrom ini pertama kali dikemukakan oleh Rett pada tahun 1966, ditandai dengan 
adanya atrofi serebri dan hiperammonemia pada anak wanita. Banyak kasus bersi- 
fat sporadis, tetapi dilaporkan dapat lebih dari satu saudara pada 2 keluarga, 
diduga diturunkan secara X-link, hanya pada wanita, dan pada lelaki bersifat letal. 

Gambaran patologisnya tidak spesifik, adanya atrofi serebri yang menyeluruh, 
meningkatnya jumlah lipofusin neuronal, hipopigmentasi substansia nigra, dan de- 
generasi aksonal nukleus kaudatus. Degenerasi aksonal juga tampak pada saraf 
perifer. 
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Manifestasi Klinis 

Manifestasi klinis pada anak wanita norma! sampai umur 1 tahun pertama. Kemu- 
dian mengalami kemunduran, dapat mulai dari umur 5 bulan atau lambat pada 
umur 18 bulan. Dałam beberapa bulan perkembangan menurun ditandai dengan 
hilangnya kemampuan berbahasa dan penggunanan tangan, ataksia, dan perilaku 
autistic. Kepala menunjukkan mikrosefali, demensia berat, kurang perhatian ter- 
hadap lingkungan, reaksi stereotipik berupa gerakan mioklonik dari batang tubuh 
dan anggota gerak. Ketidakharmonisan antara bernapas dan menahan napaś, se- 
hingga sering adanya sianosis sekitar bibir. Dapat disertai epilepsi tonik-klonik, 
parsial kompleks atau mioklonik, pada usia 2 sampai 4 tahun. 

Gambaran karakteristik sindrom ini adalah hilangnya gerakan tangan yang ber- 
tujuan sebelum umur 3 tahun. Tampak gerakan stereotipik berupa gerakan ke dua 
tangan mengusap-usap, seperti mencuci, atau dapat pula gerakan berulang meng- 
usap wajah. 

Diagnosis 

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis, atau sesuai dengan kriteria The 
Rctt Sydrome Dingnosłic Criteria Work Group (1988). Kejang respons terhadap obat 
antikovulsan. Naltrexone dapat diberikan 1-2 mg/Kg BB/hari untuk mcnghilang- 
kan gejala respiratorius dan kejang. 


Subocute Sclerosing Panenccphalitis 

Snbacute sclerosing panencephalitis (SSPE) pertama kali dilaporkan oleh Dawson ta¬ 
hun 1933 sehingga penyakit ini disebut juga Dcnosoids Enccphnlitis. Penyakit ini 
jarang dijumpai dengan angka kejadian 1 sampai 4 orang per satu juta anak. Ke- 
jadian tersering pada usia 8-14 tahun, anak laki-Iaki lebih sering terkena dengan 
perbandingan 2,3:1. 

Virus morbili diperkirakan sebagai penyebab penyakit ini, berdasarkan ditemu- 
kannya partikel paramyxovirus dałam otak, titer antibodi yang positif terhadap mor¬ 
bili di dałam serum dan cairan serebrospinal, antigen morbili pada korteks serebri, 
serta diisolasinya virus morbili dari otak pasień 

Patolog i 

Pada tahun 1969 pertama kali dilaporkan bahwa virus morbili terdapat pada otak 
pasień SSPE. Otopsi otak memperlihatkan perubahan gambaran korteks serebri. 
Pada stadium permulaan tampak sebukan limfosit dan sel plasma perivaskular di 
substansia alba dan grisea. Tanda karakteristik adalah adanya badan inklusi in- 
tranuklear pada neuron sel glia. Pada stadium lanjut terlihat atrofi korteks dan de- 
mielinisasi. Mula-mula lobus frontal, kemudian menyebar ke daerah parietal, 
oksipital, temporal, ganglia basal, batang otak sampai serebelum. 
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Patogenesis 

Mekanisme tcrjadinya SSPE belum diketahui dcngan pasti. Diperkirakan setelah in- 
feksi akut, virus morbili hidup dałam bentuk inaktif dałam sel. Mekanisme yang di 
duga berperan adałah ketidakir.ampuan virus morbiłi memproduksi protein M da¬ 
łam otak.-Protein ini diperłukan dałam proses penycbaran virus ke luar sel. Akibat- 
nya ter jad i akumulasi virus morbili yang tidak dapat dihilangkan dcngan imunitas 
humerał dan selular. 

Manifestasi Klinis 

Pasień SSPE sering didaluilui oleh riwayat morbili yang tipikal, sembuh total tanpa 
komplikasi beberapa tai\un sebełum onset. Interval rata-rata antara morbili dan on- 
set penyakit berkisar 7 tabun. Umumnya pasień berobat dcngan kełuhan sering 
jatuh atau tersentak. Pusponegoro dkk, melaporkan pasień berobat dcngan kełuhan 
utama adanya kemunduran, penyakit psikiatrik, paresis atau hanya dengan kełu- 
han gangguan bicara, tak dapat berjalan, sering terjatuh atau tersentak. 

Secara klinis perjałanan penyakit ini dibagi menjadi 4 stadium: 

Stadium I merupakan gejala awal berupa gangguan psikointełektual dałam ben- 
tuk disfungsi serebral berupa gangguan mental dan kepribadian. Pasień tampak ła- 
bil, penurunan kemampuan bełajar di sekolah, mudah lupa, łctargi, dan depresi. 
Gambaran EEG memperljhatkan perlambatan nonspesifik. Stadium ini berlangsung 
kurang dari 6 buian. 

Stadium II ditandai dengan adanya kejang dan kerusakan motor. Serangan ber- 
variasi mulai serangan akinetik sampai kejang mioklonik Rekaman EEG memperli- 
hatkan gambaran supression-burst patiem. Kerusakan ekstrapiramidal mełiputi 
gerakan koreoatetosis dan bałismus. Pada 50% kasus ditemukan kelainan mata, ter- 
masuk atrofi papil. Lama stadium ini berkisar antara 6-12 bulan. 

Stadium III ditandai dengan koma dan opistotonus, spastisitas dan dapat disertai 
gangguan saraf autonom. Gambaran EEG memperlihatkan disorganisasi dan per¬ 
lambatan aritmik dengan vołtase tinggi. Stadium berlangsung kurang dari 6 bulan, 
kebanyakan pasień meninggal pada stadium ini. 

Stadium IV ditandai dengan hilangnya fungsi korteks serebri, mutism dan dis¬ 
fungsi autonom. Penyabab kematian sekunder akibat komplikasi keadaan vegetatif, 
namun banyak yang menduga akibat destruksi hipotalamus dan struktur serebral. 
stadium ini dapat berlangsung lama 1 sampai 10 tahun. 

Pemeriksaan Penunjang 

Pemeriksaan serum darah menunjukkan titer antibodi berkisar 1/124 sampai 
1/2048. Cairan serebrospinal jernih, jumlah sel normal, glukose norma!, protein 
normal atau sedikit meninggi. Titer antibodi terhadap morbili adałah 1/8 sampai 
1/64. Pemeriksaan EEG pada tahap awal normal, atau perlambatan nonspesifik. 
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Pada stadium II terlihat gambaran supression burst pattern atau periodic slow wave 
complexes (PSWC). Pada keadaan lanjut EEG memperlihatkan gambaran abnormal 
bervoltase rendah. Pemeriksaan MRI digimakan untuk menilai progresivitas pen¬ 
yakit dan pengaruh pengobatan, dan tidak digunakan untuk menegakkan diagno- 
sis. Tampak gambaran leukoensefalopati pada intensitas signal T2 pada substansia 
alba, batang otak maupun serebelum. 

Pengobatan 

Snmpai saat ini belum ada pengobatan yang memuaskan. Manfaat pemberian iso- 
prinosin 100 mg/kgBB/hari masih kontroversial, begitu pula pemberian interferon 
intraventrikel. Antikonvulsan karbamazepin, asam valproat atau primidon cukup 
efektif untuk mengatasi kejang mioklonik. Pemberian nutrisi yang baik, pengobatan 
infeksi sekunder, dan pengobatan suportif dapat memperpanjang daya tahan dan 
kualitas hidup pasień. 

Prognosis 

Penyakit ini bersifat fatal, umumnya pasień akan meninggal dałam 6 bulan sampai 
3 tahun setelah timbułnya gejala. Dilaporkan sebanyak 5% pasień dapat sembuh 
spontan. 
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Sistem Saraf Autonom 


Hardiono D Pusponegoro, Iraiuan Mangunatmadja 


Sistem saraf autonom berfungsi mempertahankan fungsi visera dan homeostasis 
yang penting bagi kehidupan. Sistem ini terbagi atas komponen simpatetik dan 
parasimpatetik, yang masing-masing terdiri atas komponen motor (eferen) dan 
komponen sensori (aferen). Kedua sistem ini berfungsi mempertahankan tekanan 
darah, denyut jantung dan aliran darah, aklivasi kelenjar keringat, regulasi suhu, 
mengatur fungsi usus dan kandung kemih, fungsi seksual, pupil, iakrimasi dan 
salivasi. 

Sistem simpatetik dan parasimpatetik diatur oleh sistem Iimbik, hipotalamus, 
dan formasio retikularis. Serabut-serabut dari struktur simpatetik ini berjalan 
menuju sinaps dengan neuron preganglionik dałam intermediolatral kolumna ver- 
tebralis torakal 1-Lumbal 2, sedangkan serabut parasimpatetik berasal dari inti 
saraf otak III, VII, IX, dan X, serta segmen sakral 2-4 kolumna vertebralis. 


Anatom i 

Sistem Simpatetik 

Jaras sistem saraf simpatetik terdiri dari lengkung sentral dan perifer. Pada leng- 
kung sentral kontro! utama diatur hipotalamus, dengan hubungannya pada serabut 
preganglionik dałam medula spinalis. Selain itu terdapat pula dari formasio retiku¬ 
laris, korteks orbitofrontalis, girus singuli, amigdala dan lainnya. Jaras menurun 
dari sinaps sentral sampai neuron preganglionik simpatetik dałam sel intermedio- 
iateral dari torakal 1-Iumbal 2 meduła spinalis. Lengkung sistem saraf perifer ter¬ 
diri dari ramus massa putih dan massa kelabu ganglion simpatetik, saraf simpate¬ 
tik, dan ganglion kolateral seperti ganglion soliaka dan hubungannya. 

Sinaps serabut preganglionik dałam ganglion dan serabut pascaganglionik lang- 
sung menuju struktur visera atau melalui saraf perifer ke pembuluh darah dałam 
otot kulit dan kelenjar keringat. Serabut pascaganglionik melalui ganglion 
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mesenterikus menuju sepanjang aorta abdominalis, hepar; limpa, ginjal, frenikus 
dan pleksus abdominalis lainnya seperti pleksus hipogastrikus yang menuju usus 
halus. Sistem simpatetik mempengaruhi dilatasi pupil, akselerasi jantung, bronko- 
dilator, pelepasan adrenalin dan noradrenalin pada kelenjar adrenal, menurunkan 
aktivitas otot halus usus, dan stimulasi sfingter kandung kemih. 

Sistem Parasimpatetik 

Susunan saraf parasimpatetik menggunakan iintasan kraniosakral untuk menga- 
lirkan impuls otónomnya ke orga visera, vaskular, dan glandular. Lintasan kranio¬ 
sakral ini dibentuk oleh serabut-serabut bermielin eferen yang menuju ke perifer 
melalui: 1. N. Okulomotorius (N III), 2. N. Fasialis (N VII), 3. N. Glosofaringeus (N 
IX), dan nervi sakralis 2-4. 

Serabut parasimpatetik yang dibawakan N III adalah serabut eferen dari 
neuron-neuron yang membentuk nukleus Hdinger-Westphal yang kemudian 
bersinaps dengan neuron yang membentuk ganglion siliare. Dari ganglion ini 
serabut pascaganglionik meneruskan impulsnya ke otot-otot polos siliar dan otot 
sfingter pupil, yang menyebabkan konstriksi pupil. Serabut parasimpatetik yang di 
bawakan N VII adalah serabut eferen yang berasal dari neuron-neuron yang mem¬ 
bentuk nukleus saIivatorius superior. Serabut preganglionik keluar dari medula ob- 
longata dengan nervus intermedius. Kemudian berjalan di dałam N. Fasialis setelah 
tiba di kanalis fasialis. Sebelum N. Fasialis memasuki foramen stilomastoideum ia 
meninggalkannya untuk mengikuti cabang yang menuju lidah. Bersama korda tim- 
pani serabut preganglionik parasimpatetik ikut membentuk nervus lingualis yang 
membawąnya ke ganglion submandibulare. Serabut pascaganglionik dari ganglion 
ini menuju kelenjar submandibularis dan kelenjar sublingualis yang merangsang 
saliva. Di samping itu serabut preganglionik ada yang menuju ganglion sfeno- 
palatina, serabut pascaganglioniknya menuju kelenjar lakrimalis menyebabkan 
lakrimasi. 

Serabut eferen parasimpatetik dari N IX berasal dari neuron-neuron yang mem¬ 
bentuk nukleus salivatorius inferior. Serabut ini keluar dari medula oblongata den¬ 
gan N IX yang kemudian mengikuti cabang timpaniknya melalui pleksus 
timponikus untuk bersinaps di neuron yang membentuk ganglion otikum. Serabut- 
serabut pascaganglioniknya mengikuti nervus aurikulotemporalis untuk berakhir 
di kelenjar parotis yang bersifat sekretomotor. 

O 

Nervus Vagus mengandung serabut eferen parasimpatetik yang berasal dari 
nukleus dorsalis nervus vagus. Ia mengikuti nervus vagusnya sendiri dan juga 
cabang-cabangnya. Serabut parasimpatis preganglionik yang dibawakan nervus 
vagus ini berakhir di ganglion-ganglion kecil di dinding setiap organ viseral. 
Serabut pascaganglionik dari ganglion tersebut mensarafi otot halus dari respira- 
torik, gastrointestinal dan organ jantung. 

Ramus anterior nervi spinalis S2, S3, dan S4 menjulurkan cabang visera para¬ 
simpatetik ke organ visera di rongga pelvis. Mereka menyusui nervi splanknisi 
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pe!vini dan menggabungkan ciiri dengan cabang-cabang plcksus simpalikus dari 
pelvis. Serabut-serabut selanjutnya menuju pleksus pudendal, selanjutnya serabut 
pascaganglionik menuju dinding kandung kemih, rektuni dan genitalia. 


Sistem Saraf Autonom Aferen 

Serabut aferen simpatetik berakhir pada medula spinalis dałam daerah intermedia 
dari massa kelabu, yang berhubungan dengan neuron preganglionik. Serabut ini 
penting untuk mengetahui adanya rasa nyeri pada visera. Serabut aferen parasim- 
patetik dari mulut, farings, paru, jantung dan sistem gastrointestinal, diikuti N VII, 
IX, dan N X, dan berakhir pada nukleus traktus solitarius. Fungsi serabut ini adalah 
untuk mempertahankan refleks visera. Aferen sakralis pada Sakral 2-4 berhubung- 
an dengan neuron preganglionik. 


Persarafan Kandung Kemih 

A. Persarafan Aferen 

Serabut sensori mengikuti serabut motor dałam perjalanannya menuju medula spi¬ 
nalis setinggi Sakra! 2-3-4 (somatik dan parasimpatetik), dan Torakal 11-Lumbal 2 
(simpatetik). Sensori kandung kemih terdiri dari 2 jenis: eksteroseptik mukosa dan 
proprioseptif otot detrusor (strctch receptor). 

B. Persarafan Eferen 

Serabut-serabut simpatetik preganglionik berasal dari bagian lateral massa kelabu 
medula spinalis setinggi Torakal 11-Lumbal 2. Serabut ini berjalan bersa ma radiks 
anterior, trunkus simpatikus, nervus splanknikus, kemu dian bersinaps dengan neu¬ 
ron pascaganglionik pleksus mesenterikus inferior serta hipogastrikus superior dan 
inferior. Serabut pasca-ganglionik menuju daerah trigonum, orifisium ureter, pem- 
buluh darah dan duktus ejakulatorius. 


Fisiologi Miksi 

1. Pusat kortikal: pengatur kesadaran yang menghambat miksi 

2. Pengeluaran: kontraksi otot detrusor disertai dengan relaksasi sfingter interna 
dan eksterna 

3. Pengeluaran komplet: relaksasi otot detrusor, disertai kontraksi sfingter interna 
dan eksterna 

4. Pengeluaran kemih dapat dihentikan sebelum kandung kemih kosong oleh teka- 
nan dari kontraksi sfingter eksterna 
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Gangguan Miksi 

1. Lesi Komplet Medula Spinalis 

Gangguan kontrol kortikal, menyebabkan retensi urin. Peningkatan tekanan in- 
travesika menyebabkan integritas sfingter interna dan menyebabkan inkontinensia 
urin. Tetapi setelah beberapa hari atau minggu refleks vesika berkembang, pengos- 
ongan autonom dapat dirangsang dengan tapping abdominal. Pengeluaran ini se- 
lalu tidak adekuat bersama dengan kontraksi refleks darł sfingter eksterna sebelum 
kandung kemih kosong (autonomie dyssynergia). 

2. Lesi pada Kauda Equina 

Keadaan ini menyebabkan denervasi parasimpatetik kandung kemih, sehingga 
kandung kemih akan meiebar, terjadi kelumpuhan neurogenik disertai inkontinan- 
sia. Pada dermatom sakral akan terlihat hilangnya sensasi, tonus anus melemah 
dan refleks anus tidak ada. Setelah beberapa minggu atau bulan kombinasi kom- 
presi abdomen dengan manuver dapat merangsang efisiensi pengosongan kandung 
kemih. 

Fisiologi Defekasi 
Proses defekasi terdiri dari: 

1. Feses sampai didaerah rektosigmoid: 

• timbul rangsang kortikal untuk defekasi 

• menghilangnya tonus simpatetik 

2. Relaksasi otot dasar panggul dan sfingter ani interna, serta merendahnya 
anorektum 

3. Pembukaan secara volunter sfingter anal eksterna 

4. Peristaltik parasimpatetik dan manuver Valsava untuk mengosongkan 
rcktum 

Gangguan Defekasi 

1. Lesi medula spinalis komplet ■> 

Atoni usus sampai 1 minggu menyebabkan retensi feses, dengan gangguan dan 
pengeluaran cairan feses yang berlebihan (diare spurius). Gangguan tonus sfingter 
eksterna 1 yang menyebabkan spastik dałam beberapa hari atau minggu. 

2. Lesi di Konus, Lesi di Kauda Equina 

Retensi feses dengan gangguan dan pengeluaran cairan feses yang berlebihan. Da¬ 
pat pula disertai gangguan fungsi seksuai. 
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Penjurus 


Abdusen (N Vj). 5-6 
Abcrasi kromoson, 150-17-1 
Abses otak, 352-363 
ACTH, 236-237 

Acciazolamid (asetazolamid). 7-1, 141, 231 

Acyclootr (Asiklovir), 379, 380 

Alkanie arnbmpsc. 375 

Adrcnolatkadyslrophy. 51S, 5oo 

Afasia, 377 

Aicardi, 82, 3S7 

Akustikus (N.VIM), 7-8 

Alkohol, 94, 53S-539 

Alkalosis, 47S, 47*4 

Amnesia, 453 

Ampisilin, 350 

Anemia. 502-504 

Anensefali, 146 

Ancurisma. 407 

Angiografi. 59 

Anhidrosis, 565 

Anłidiurctic hormonc (ADH), 94, 263, 349 
Apnea, 254, 256 

Aquaductus (Akuaduktus), 61, 138 
Arnold-Chiari (malformasi), 142-143 
Arsenik (intoksikasi), 537 
Arteriografi (angiografi), 59 
Arterio-vena (malformasi), 405-406 
Artrogriposis, 279-280 
Asam-basa, 478-479 
Asesorius (N.XI), 8 
Asidosis, 307 
Asiduria, 175 
Asfiksia perinatal, 307-327 
Asteriksis, 467 
Astrositoma, 413,424-425 
Ataksia, 559-560 
Ataksia-telangiektasia 
(Atazia-teaongiectasia), 299, 304-305 
Atetosis (Atetoid), 3 
Atrofia muskular spinał, 277-279 


Attihloiy-cnokcii rcsponsc (Brmnslait midi tory 
caokcd rcspottsc), 56, 57 
Aura, 20S 

Autoimun (penyakil), 432-444 
Au tonom. 571-575 


babiński, 13-14 

Barbiturat (Fenobarbital), 232-233, 539 
Bas.il ganglia (ganglia bnsal). 551, 557 
Basilar (fraktur), 452 
Bat tle's s tgn. 452 

Becker (distrofia muskular). 2SS-289 

Bell (palsi). 2S0-2S1 

Bcr.zodiazcpnu', 232, 235-236 

Bilirubin (ensefalopati), 257, 541-543 

Biopsi (otak), 378-379 

Blitzkrampfc (spasme infantil), 216, 219-220 

Brakial (palsi), 335-337 

Bram dcalh, 101-102, 471473 

Brata cdcina, 63-64 

Brcath-holding spcll, 210-211 

Brutt (s), 4 

Brudziński, 15-16,17 


Cafe au latt, 303 

Cttptd succedancum , 446 

Camitine deficiency, 298 

Cefotazine (sefotaksin), 351 

Ccftriazonc (seftriakson), 351 

Ccphałhematoma (sefalhematoma), 328 

Cerebral blood flow (aliran darah otak), 61-63 

Charcoł-Maric-Tooth diseasc, 561-562 

Chiari (malformasi), 142-143 

Chvostek (tanda), 15 

Clonazcpam (klonazepam) 

Computed tomography 
Scan (CT Sam), 57-58 
Corticotropin (kortikotropin) (ACTH) 
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Cracked pot sign, 4, 67 
Cushing, 68,519 
Cystathioninuńa, 546 
Cytomegalovirus (infeksi), 383-384 
Dartdy-Walker (sindrom), 141-142 
Degeneratif (penyakit), 551-570 
Demielinisasi, 281-432 
Depakene (asam valproat), 232, 234-235 
Deprcsscd (fracturc), 328, 329 
Diabetes mellitus, 528-531 
Diafragma (paresis), 337 
Dialisis, 493-495 

Dialysis-dyscytuhbrutni syndromc. 493 
Diamox ( acctazolamnl) 

Diastematomiclia, 142 
Diazepam, 236 
Dilantin (fenitoin), 233-234 
Diplegia, 11, 116 
Disfonia, 8 
Dismorfik, 154 
Disrafismc spinał. 143-145 
Dissotnn.ilrd intnwr.scular coagtihtwn (DIC), 
456 

Distoma. 1 !o 

Distonia muskular. 552-554 
Distrofia mus ku lar, 286-290 
Doll'$ cyc numcuvcr, 27 
Down (sindrom), 3, 156-160 
Duchenne (distrofia muskular), 2S7-288 
Dyke-Davidoff Masson (DDM). 395 


Edema (otak). o3-o4, 3!O 
Edropltonitim chloruic (tensilon), 2S4 
Edwards (sindrom), 160-162 
Elektroensefalografi (EEG), 50-54 
Elektrolit, 257, 263 
Elektromiografi (EMC), 54-55 
Ensefalitis, 376, 436, 437 
Ensefalokel, 145 
Ensefalomielitis, 435-436 
Ensefalopati (hipoksik-iskemik), 258-259, 

466 

Endokrin, 418-419, 508-533 
Endotoksin, 342 
Ependimoma, 4 13, 426 
Epidural (perd ara han), 456, 459-461 
Epilepsi 

epidemologi, 190-197 


etiologi, 197-204 

kelainan menyerupai epilepsi, 209-214 
klasifikasi, 204-209 
pemeriksaan penunjang, 223-226 
pengobatan> 226-244 
sindrom epilepsi, 214-226 
Erb (paresis), 335-337 
Etambutol, 370 

Etosuksimid (zarontin), 232, 234 

Fasialis (N.VII), 7 
Fasikulasi, 278 

Fasioskapulohumeral (distrofi muskular), 
286, 289 

Fctal alkohol (sindrom), 538 
Fisher (sindrom), 439 
Floppy infant, 157 
Folie add (asam Folat), 548-549 
Fragil-X (sindrom), 171-173 
Fraktur, 328-329, 452 
Fricdrciclds alaxia. 557-559 
Furosemid. 74 


GA BA, 539,546 
Genetik, 159 
Gentamisin, 351 
Germinoma,413 
Glioma, 413, 426 
Cliserol, 74-75 

GlobaiJ ccii leukodystrophy, 567 
Glosofaringeus (N.IX), 8 
Glukusa, 309 

Glycogcn slorage disenses (glikogenosis), 
183-185 

Guillain Barre (sindrom), 438-440 


Hematologis (penyakit) 

Hartnup (penyakit), 546 
Hemiplegia, 10 
altemans, 10 
infantil akut, 386-401 
Hemoglobinopati, 503-504 
Hepatik (ensefalopati), 483-487 
Hcrcdilary niolor sensory ncuropathy (HMSN), 
561-563 

Hcrcdilary optic atrophy, 565-567 
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Hcrcditory sensory and autonomie ncuropathy 
(HSAN), 564-565 
Heredodegeneratif (penyakit) 

Hemiasi, 68-70 

Herpes simpleks (infeksi), 376-3S0 
diagnosis, 377-379 
kongenital, 384 
manifestasi klinis, 377 
patologi, 376-377 
pengobatan, 379 
Hidrosefalus, 137-141 
arrested, 140 
diagnosis, 140 
etiologi, 13S-139 
geja la klinis, 140 
komunikans, 13S 
obstruktif, 137 
pengobatan, 140-141 
Hidromielia, 142 
Hidrosiringomielia, 142 
Hiperbilirubincmia, 541-543 
(kemikterus) 

Hiperkalemia, 296 
Hiperkalsemia, 477 
Hipematremia,474-475 
Hiperparatiroidi. 514-515 
Hipertensi intrakranial (peninggian tekanan 
intrakranial), 60-77 
Hipertelorisme 
Hipertiroidi, 512-514 
Hiperventilasi, 75 
Hipoglosus (N.XII), 8-9 
Hipogłikemia, 257, 468-471, 532-533 
Hipokalmia, 296 
Hipokalsemia, 257, 476-477 
Hipoksia, 307, 468-471 
Hipomagnesemia, 257, 477-478 
Hiponatremia, 473-474 
Hipoparatiroidi, 515-517 
Hipotiroidi, 509-512 
Hipotonia, 114,278 
Hoffmaun (refleks), 13-14 
Homer (sindrom), 336 
Hunter (sindrom), 186 
Huntintong, 551-552 
Hurler (sindrom), 186 

Infantile spasm (spasme infantil), 219-220, 
236-237 


lnfark, 366, 386 

Infeksi (susunan saraf),339-3S5, 

496-497 496-497 
kongenital, 381-385 
virus, 373-380 
Inkontinensia 
alvi, 574 
urin. 574 
hitelligencc, 17 ' 

Inlerleukin, 343 
Intrakranial (perdarahan), 32° 
epidural, 329-330 
intraserebral. 332 

periventrikular-inlraventrikular, 317-327 
subaraknoid, 330-331 
su bd u rai, 330 

lntraventrikular (perdarahan), 331-332 
Iskemia (iskemik), 307, 366 
Isoniazid (INH). 370 


fawjerk. 7 
jitteriness, 255-256 
juuenił, 218-219 

Kalium, 476 
Kalsifikasi, 381,383 
Kalsium, 476 
Kapitis (trauma), 445-465 
Kaput suksedaneum, 446 
Karbamazepin, 487 
Karnitin, 286, 298-299 
Karotis (arteri), 407 
Katastrofik, 321 
Kauda ekuina, 575 
Kejang demam, 244-252 
Kejang neonatal, 253-274 
Kemikterus, 257, 541-543 
Ketoacidosis,531-532 
Ketogenik (diet), 239 
Klinefelter (sindrom), 166-168 
Klonazepam, 235 
Klonus, 13-15 
petela, 14-15 
pengelangan kaki, 13-14 
Klumpke (paralisis), 335, 336 
Koagulasi, 504-505 
Koarktasio (coarctasio), 501 
Kokain, 540-541 
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Koklear (N.VIII), 7 
Kognitif, 17 
Koma,92-l 03 
Kongenital (infeksi) 

Korea, 3 
Koordinasi, 11 
Kornea (refleks), 7 
Koroid (pleksus), 74 
Karpus kalosum (corpus calosutn) 
Kortikosteroid, 335, 350, 357 
Kortikotropin, 236 
Kranial (saraf), 4-9 
Kraniofaringioma, 413, 426-427 
Kraniosinostosis, 147-148 
Krnnioskisis, 145-146 
Kranium bifida, 145 
Kreatinin kinase (CK), 28S, 299 
Kretinisme, 510 
Kromosom, 150 
aberasi, 150-174 
analisis, 156 

Kugelberg-Welander. 278-279 

l.aktnt (lactic acidosts), .143 
Landnu (refleks), 22 
Lend (tiniah biłam), 535 
ensefalopati, 535 
intoksikasi, 535-536 
i.ennox-Gaslaut (sindrom), 220-221 

I oukomia. 503, 508 
l.eukodistrofi, 567 
l,eu koma las ia, 313-314 
Levodopa, 239, 487 
Limb-ginUc (distrofi muskular). 286 
Lmoir (faktur), 329 
Lingkar kępa la, 36-37, 39, 67 
Lithium (intoksikasi) 

Lockcd in (sindrom), 92 
Lu ni bal (pungsi), 40-47 
Lupus eritematosus, 404, 442-443 

Mac Ewen, 4 
Magnesium, 477-478 

iwommcc iiiwgiiig (MR1), 58 
Malformasi, 137-149 
Makrosefali, 

Malnutrisi, 543-544 


Manitol, 74-75, 456 

Mapie syrup uńne disease, 175,181-182 

Marasmus, 543 

Meduloblastoma, 413, 425 

Meningioma, 413, 428 

Meningitis 

bakterial, 339-352 
serosa tuberkulosa, 363-372 
Meningokel, 144,145 
Mcnlal retardation (retardasi mental), 121 
Merkuri (intoksikasi), 537-538 
Metabolik 

ensefalopati, 466-4S2 
peny a kit, 175-189 
Miastenia gravis, 282-286 
juvenil, 283 
kongenital, 283 
neonatal, 283 
Mielinisasi, 543 
Mtelografi, 421 
Mielopati (mielitis), 437, 43S 
Migren, 7S-S0, 212-213 
Mikrosefali, 148-149 
Mikropohgiria, 148 
M mania ta (penynkit), 537 
Mioklonik, 218 

Nliopatia, 286, 294-295, 297-298, 513-514 

Miositis. 292-293 • 

Miotonia, 286 

Miotonia kongenita, 291 

Mitokondria, 2 ( >7 

Mongoloid, 156 

Moro (refleks), 22, 29, 33 

Morquio (sindrom), 1S6 

Motor (sisteni), 9-11 

Motor neuron (neuro motor), 10, 275-279 
Motor unit (unit motor/penyakit), 55, 

275-299 

Moyamoya. 401-402 

Al it copolysacha ridasis (Mukopolisakaridosis), 
** 186-1S8 

Mul lipie sekrosis (sklerosis multipel), 433-435 
Aliłscid/ir dysłrophy (Distrofi muskular), 
286-290 


Nurcotic unthdrawal si /dramę 
Neonatal (kejang), 253-274 
Neostigmin, 285 
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Neural tubę, 162 

Neuroblastoma 

Neurofibromatosis, 299,303-304 
Neurokutan (sindrom), 299-305,407 
Neurologis (pemeriksaan), 1-35 
-anak, 1-23 
neonatus, 23-35 
Neurotransmiter 
Nicotinic acid, 545-546 
Night terror, 214 
Nistagmus, 418 

Nuclear magnetic resonance (NMR), 58 
Nyeri kepala, 78-91 
Oklusif, 386 

Okulomotorius (N.III), 5-6 
Olfaktorius (N.I), 4 
Optalmoplegia, 488,530 
Oppenheim (refleks), 13-14 
Optic atrophy (atrofi optik), 5,415,531 
Optikus (N.II), 4-5 

Optic neuritis (neuritis optikal), 5,440, 441 
Osteodiastasis, 329 
Otorea, 452 


Pakigiria, 148 .. 

Palniar grasp reflex, 22,31 
Panettcephalitis (Subacute Sclerosing 
panencephalitis), 568-570 
Papiledema, 5, 415 
Parachute (refleks), 22 
Paralisis periodik (periodic paralysis), 286, 
295-297 

Paraplegia, 11,561 
Paroksismalitas, 190-274 
Patau (sindrom), 162-165 
Pavor noctumus, 214 
Pellagra, 545 
Perinatal 

asfiksia, 307-327 
trauma, 327-337 
Perifer (neuropati), 281, 528 
Perivertrikular 

leukomalasia, 313-314 
pencegahan, 325 
perdarahan, 317-327 
Peroneal muscular atrophy, 562 
Pirazinamid, 370 
Piridostigmin (mestinon), 285 


Pyridoxin (piridoksin), 370 
defisiensi, 546 
dependen, 547 
pengobatan, 265 
Pirimetamin, 382 
Plan tar grasp reflex, 22, 31 
Plasmaferesis, 285, 440 
Poliomielitis, 276-277 
etiologi, 276 
gejala klinis, 276-277 
pengobatan, 277 
pencegahan, 277 
Polisitemia, 504 
Polimiositis, 293 
Poliradikulopati, 439 
Port winę spot, 407 

Positron emission tomography (PET), 325, 552 

Postinfectious encephalomyelitis, 436-437 

Prednison, 285 

Primidon, 232-233 

Pronator (tanda), 10 

Propranolol, 86 

Protein energy malnuńtion, 543 

Ptosis, 5 


Quadriplegia (Tetraplegia), 11 
Queckenstedt, 44 


Rakiskisis, 144 
Radioterapi, 423 
Ramsay Hunt (sindrom), 560 
Refleks, 12-15 

placing (penempatan), 107 
primitif, 106 
righting, 106 

stepping (melangkah), 107 
superfisial, 12-13 
tendon dałam, 13 
Rett (sindrom), 567-568 
Retina (perdarahan), 5, 530 
Rheumatic fever (demam rematik), 441-442, 
500-501 

Rhematoid arthńtis, 444 
Rifampisin, 370 
Rinorea, 452 
Romberg, 11 
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Robertsonian (translokasi), 153 
Rubela (kongenital), 383 


Saltatori, 321 

Saraf (kecepatan hantar saraf), 55 
Sanfilippo's sydrome, 186 
Scapulohumeral (distrofi muskular), 289 
Seizure (s) (epilepsi),l90-244 
Sensori (pemeriksaan), 11-12, 20-21 
Sełting sun (sunset), 140,416 
Sickle celi, 403 
Simian (garis) 

Sinkop, 211 
Sinusitis, 353 
Siringobulbia, 142 
Siringomielia, 142 
Somatosensory evoked połential, 56 
Spastik, 116 
Spina bifida, 144 
Spina bifida sistika, 144 
Spina bifida okulta, 144 
Spinał shock, 334 
Spiramisin, 382 
; Status epileptikus, 237-238 
Status marmoratus, 312 
Steroid, 335 
Strabisimus, 415 
Streptomisin, 370 
Strok, 386-401 

Sturge-Weber (sindrom), 299, 301-303 
Subacułe sclerosing pancaisephlmliłis (SSPE), 
568-570 

Subaraknoid (pendarahan), 330-331 

Subdural 

efusi, 348-349 

hematoma, 461- 464 
perdarahan, 330 
tap, 349 

Subependimal, 323,324 
Subgaleal (perdarahan), 328 
Sulfadiazin, 382 
Supprcssion-burst, 222 
Sydenham (korea), 442 


Takayasu, 402 

Tardive dyskmesia, 554-555 

Tegretol (karbamazepin), 233 


Tentorium, 69 

Tetani,, 516 

Tethered cord, 144 

Thalium (intaksikasi), 536-537 

Thiamme, 544-545 

77iomsen's disease, 291 

Tic, 3 

Timektomi, 285 
Timoma, 283 
Tiroid, 509-514 

hipertiroidi, 512-514 
hipotiroidi, 509-512 
Todd‘s paraysis, 246 
Tokoferol (' Tocopherol ), 487 
Toksik (kelainan), 535-543 
Toksin, 342 
Tonus, 28-29 
fasik, 28 

postural, 28-29,30-31 
Toksoplasmosis, 381-382 
Tonie neck, 22,29 
Tortikois 213 
Tourette 556-557 
Transfusi tukar, 543 
Transiminasi, 37-38, 40 
Translocation (translokasi), 159 
Trauma 

kapitis, 348-349 
perinatal, 461-465 
Tremor, 3, 556 
. Trigeminus (N.V), 6-7 
Trisomi 21,151 
Trisomi 18,151,156-162 
Trisomi 13,151,162-165 
Troklearis (N.1V), 5-6 
Trombosis, 407-409 
Tryplophan, 545 
Tuberkuloma, 367 
Tuberkulosis, 363 
Tuberosklerosis, 299, 300-301 
Tumor otak, 411-428, 496 
Turner (sindrom), 169-171 


Ultrasonografi, 59 
Uremia, 490 


Vagus (N.V1II), 8 
Yaksinasi, 437 
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Valium (Diazepam), 236 
Vaiproat, 234-235 
Valproic acid, 234-235 
Varisela, 381 
Vaskular (penyakit) 

Vena Galeni, 406 
Vena (tekanan), 62 
Ventikel 

dilatasi, 326 
perdarahan, 322 
pungsi, 48-50 
Ventrikulitis, 348 
Ventrikulomegali, 323, 324, 327 
Ventrikuloperitoneal (shunt), 141 
Vertikal (suspensi), 28, 31 
Vesdbular (N.Vin), 7-8 
Vidarabine, 379 
Virus (infeksi), 373-380 
Vitamin B,, 544-545 
Vitamin 546-547 
Vitamin B, 2 , 547-548 
Yitamin D, 549 


Vitamin E, 325, 487-490,550 
Vitamin K, 550 
Von Hippel Lindau, 522 
Von Reckinghausen, 303-304 

Watershed (infark), 312-313 
Water intoxication, 473 
Wechsler Intelligence Scalę for Children 
(revised), 17 

Weschsler Preschool and Pńmary Scalę of 
Intelligence, 17 
Werdnig-Hiffmann, 278 
Wemicke (ensefalopati) 495 
. West sydrome, 219-220, 236-237 
Wilson, 188-189 


X-kromoson, 156 


Y- kromoson, 156 





